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Les séances des 21, 22 et 25 aodt tenues dans |’Aula furent consacrées 


aux questions suivantes 
1° Le systéme endocrino-végétatif et sa signification pour la neu- 


rologie. 
2° Les maladies nerveuses héréditaires, notamment en ce qui 


concerne leur genése. 
3° Problémes concernant les avitaminoses, notamment par rap- 


port au systéme nerveux périphérique. 
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Sections : Anatomie normale et pathologique, Physiologie et 
Pathologie expérimentale, Neurologie clinique, Thérapeutique, 


Chirurgie nerveuse, Epilepsie. 
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Ire QUESTION 


LE SYSTEME ENDOCRINO-VEGETATIF 
ET SA SIGNIFICATION EN NEUROLOGIE 


Séance du lundi malin 


Président : 1. VAN BoGarrt (Anvers) : Secrélaire : M. Fou. 


RAPPORTS 


H. DALE Londres). La médiation chimique dans le systéme nerveux 
périphérique et ses relations avecles glandes endocrines 


La notion évidente d'une transmission des effets des impulsions nerveuses 4 partir 
des terminaisons nerveuses a tout d’abord ete acquise dans les cas des fibres postgan- 
glionnaires du systéme autonome innervant les muscles non soumis 4 la volonté et des 
cellules glandulaires. Les premiers travaux d’Elliott sur la relation entre l'action de 
Vadrénaline et les effets des nerfs sympathiques remontent 4 1904 et la description de 
H. Dale sur action de lacétylcholine fut faite dix ans plus tard. Mais c'est en 1921 seu- 
lement qu'Otto Loewi obtint la preuve directe de la libération de telles substances par 
Varrivée d’impulsions au niveau des terminaisons des fibres du vague et du sympathique 
dans les parois du cceur de la grenouille. Dans tous les cas la substance du vague appa- 
raissait comme présentant des effets comparables « Vacétyicholine ; il en était de méme 
quoique avec une évidence moindre de celle du sympathique par rapport © Vadrénaline. 

De telles constatations suscitérent de multiples controverses. Toutefois il apparait 
bien a heure actuelle que agent de transmission du parasympathique est Uacétylcho- 
line méme. Cannon et ses collaborateurs ont égalementreconnu réecemment ladrénaline 
comme ¢tant Vagent de transmission libéré au niveau des terminaisons du sympathique, 

Ces données furent généralisées aux différents vertébrés. En général, on admet done 
que la transmission périphérique des effets des nerfs parasympathiques est due 4 la 
libération d’acétylcholine, et celle des nerfs sympathiques 4 la libération d’adrénaline ; 
mais une telle correspondance des fonctions chimiques nest pas toujours en accord avec 
les données anatomiques et les exceptions ne sont pas rares ol sur des nerfs relevant 
anatomiquement du sympathique on a pu démontrer que la transmission s opérait par 

liberation d’'acétylcholine. Aussi ‘auteur a-t-il proposé de désigner du terme de « choli- 
nergiques » et « d’adrénergiques » les fibres nerveuses, quelle que soit leur origine, au 
point de vue anatomique. La nécessité d'une telle nomenclature est devenue encore plus 
reelle depuis que l'acétylcholine apparait comme l'agent de transmission des processus 
d’excitation au niveau des synapses ganglionnaires et des terminaisons des nerfs moteurs 
au niveau des muscles soumis 4 la volonté. La libération d’acétylcholine 4 ces niveaux ne 
semble plus faire le moindre doute. I] est certain également que lacétylcholine, utilisée 


experimentalement stimule les cellules nerveuses des ganglions autonomes dans |'ex- 
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tériorisation des impulsions le long de leurs axones postganglionnaires et détermine la 
propagation des ondes de contraction de la plaque motrice terminale le long des fibres 
des muscles de la volonté 
L’auteur rappelle les travaux de Buchthal et Linhard ainsi que ceux de Brown et 
Feldberg, travaux justifiant (hypothése que la transmission de excitation 4 une sy 
napse ganglionnaire ou a une terminaison nerveuse motrice se produit par brusque libe 
ration d’acétyicholine au niveau de la terminaison nerveuse, en contact direct avec | 
cellule ganglionnaire ou la plaque motrice terminale. Le mécanisme de la disparitior 
de Vacétyicholine liberée demeure un point encore incertain, mais il semble logique d’ad 
mettre que la cholinestérase dont la présence a été démontrée dans le ganglion syn pa 
thique se trouve a une concentration suffisante au niveau des terminaisons nerveuses 
preganglionnaires pour detruire Vacetylcholine libéree, avec la rapidite neécessaire 
Pour lauteur, la fonction de la cholinestérase au niveau de la terminaison nerveuse 
consiste plutot: empeécher que exces d’acétyicholine tiberé par une impulsion nentraine 
une dépression de la reponse cellulaire etn’atteigne d’autres cellules nerveuses ou fibres 
musculaires ; un tel role de la cholinesterase lui semble plus admissible que celui qui 
consisterait + assurer la disparition compléte de Lacétylcholine au cours de la période 
refractaire. C’est un autre processus qui interviendrait Gans ce dernier Cas, processus 
tel qu'une quantite importante de Uacetylcholine liberée par la survenue d'une impul- 
sion serait normalement refixée dans le complexe méme duquel elle avait été libérée. En 
dépit dune telle éventualite, une partie de Vacétylcholine liberée par chaque impulsion 
doit étre perdue. Les modalites de sa reconstitution ont ete etudiees par Brown et Feld 
berg et par Kahlson et Mac-Intosh dans le ganglion cervieal supérieur perfusé du chat, 
en une serie d experiences que Lauteur rappelle 
Il semble done bien que Vacétyicholine ou qu'un précurseur labile de cetle substances 

soit ainsi depose « la terminaison de toute fibre nerveuse cholinergique et sous ce 
terme il faut comprendre, non seulement la plupart des fibres postganglionnaires du 
groupe parasympathique, mais aussi toutes les fibres préeganglionnaires du systeme 
autonome, soil sympathiques, soit parasympathiques, ainsi que les fibres nerveuses 
motrices de la musculature volontaire. Il semble vraisemblable d’admettre également 
que Vadrenaline ou toute substance responsable de sa formation est formee et main 
tenue au niveau méme des Lterminaisons des fibres postganglionnaires du systeme sym 
pathique. Ces depots quoique prédominant au niveau de ces terminaisons n'y sont pas 
exclusivement localises mais se retrouvent Lout au long des trajets nerveux, « une cor 


centration plus faible les travaux recents de Cannon et Lissak confirment ces \ 


ues 
Une telle specialisation chimique apparait essentiellement comme une propriete du 
neurone. Elle permet d’établir une relation plus claire entre la nouvelle conception de 
la transmission chimique de lexcitation des terminaisons nerveuses avec la specificit 
bien connue des fibres nerveuses dans la régéneration artificielle. Les travaux de Lan 
gley et Anderson qui montrent que les fibres motrices du muscle volontaire et toutes 
les fibres preganglionnaires autonomes peuvent se remplacer mutuellement, mem 
fonctionnellement dans ces conditions, alors qu’elles ne peuvent ni remplacer ni etre 
remplacees par des fibres sympathiques postganglionnaires, trouvent ici une explica 
tion simple et naturelle 


De tels faiis posent la question des relations du neurone avec les organes endoct 


niens, | auteur rappelle les curieuses constatations faites au niveau de larate et duy] 
centa : c'est en effet au niveau de ces organes, tous deux considéres comme denues € 
toute innervation cholinergique, que Pacethylcholine a pu étre retrouvee et un tAUNX 


relativement éleveé, puisqu’il fut: possible de Visoler chimiquement. Dans les au 


organes, au contraire, les quantites infiniment plus minimes dat étyl holine ne se! 
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dépendre que de leur richesse en terminaisons de nerfs cholinergiques. La présence 
d'une forte proportion d’acétyicholine au niveau du cerveau, spécialement dans la subs- 
tance grise, riche en synapses, constitue un fait important mais les interpretations 
quiensont donnees demeurent encore incertaines. L’existence de traces d'acétylicholine 


lee dans le 


1 pu étre déce liquide céphalo-rachidien ou dans le sang veineux cérébral 
par excitation du segment central du vague. D’autre part, Loewi et Hellauer, tout en 
confirmant le fait que acetylcholine peut étre extraite des fibres cholinergiques eff 

rentes, Pont pu en obtenir les moindres traces a partir des fibres exclusivement sensi 
lives, telles celles du nerf optique ou des racines dorsales rachidiennes. Il n’existe pas 
wctuellement de donneées suflisantes pour admettre que les fibres nsitives soient choli 
nergiques. D’autre part, les synapses d’un ganglion autonome présentent de telles ana 


es de la substance grise qu'il est diflicile d’admettre que le processus de 


, ’ 
wies avec cel 


transmission du phenomene d’excitation soit fondamentalement different dans les deux 


Le role de la portion nerveuse de Vhypophyse ne saurait étre ici passe sous silence. 
kn continuite anatomique avec Phypothalamus, cette formation, qui se presente appa 


remment telle une modification du tissu nerveux, pourrait étre considérée comme pr 


sentant une certaine analogie fonctionnelle avee la médullaire surrenalienne. t! en est 
insi si Fon considere que sa production hormonale a, comme lUadrénaline, une action 
immediate mais les effets de telles hormones posthypophysaires, sur les arterioles et 
es capillaires, sur Puterus et surle rein nont aucun rapport avec les effets d’aucun nerf 
onnu. Les deux agents de transmission de excitation nerveuse pusqu ict cdecetes ce 
tvicholine et Vadrenaline. sont propres cette fonction en ce sens que leur action nest 


pas seulement tres rapide dans son début, mais d'une durée extrémement breve, toutes 
deux, pour différentes raisons, étant rapidement détruites dans les tissus. Les hormones 
de la partie nerveuse de Uhypophyse iu contraire, sontdes substances relativement 
stables ef complexes iclion marquee mais trés prolongée. Rien dans les proprietes 


dans le mode d'action de ces hormones n'‘autorise admettre qu’etles puissent agit 


imme des transmetteurs du processus d’excitation au niveau de synapses connues ou 
e terminaisons nerveuses peripheriques ; lanalogie proposee avec la medullaire surre 


nhahenne, et basee sur le fail que portion nerveuse de Vhypophyse «! medullaire sur 


renatienne peuvent étre considerées comme du tissu nerveux modific pour remplir ule 
fonction endocrinienne apparait sans valeur dans le probleme actuel 
Par contre, la cortico-surrénale mérite d’étre retenue. C'est ainsi que des Lravaux ! 


its de Secker sont venus suggérer la nécessité d'une hormone du cortex surrénalien 


pour le maintien en pleine activité du meécanisme de transmission des terminaisons net 


veuses adrénergiques. I] existe encore d'autres faits qui plaident en faveur d'une rela 


tion comparable dans le maintien de la transmission au niveau des jonctions neuro 


nusculaires volontaires, considérées actuellement comme choline rgiques. Mais le fait 
4 une hormone corticale soit’ généralement associée au maintien de de pots au niveau 
idles 

les Lerminaisons nerveuses partir desquelles les impulsions libérent les transmetteurs 


chimiques 


merite et exige encore de nouvelles recherches 


M.L. LARUELLE (Bruxelles). Les bases anatomiques du systéme autonome 
cortical et bulbo-spinal 


Les Objectifs de ce rapport sont limites, puisqu ‘ils concernent une anatomie en voie 
e construction, eneors pleine d’inconnues, de lacunes, d’incertitudes 


L’auteur expose prin ipalement les résultats de ses recherches, faites en utilisant 


oe ceetmique originale. Ils devront étre confrontées avee les connaissances explicite- 
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ment exposées dans les chapitres spéciaux des traités modernes, ou dans les monogra- 
phies largement illustrées, donnant historique, la littérature, et faisant le point de la 
question, Ce rapprochement de documents, oblenus par des techniques différentes, faci- 
litera certainement la conception d’ ensemble que lon peut se faire actuellement de l’ap- 
pareil véegétatif central 

Les faits anatomiques relates et leur interpretation résultent donc, en majeure partie, 
de étude du névraxe bulbo-spinal sur séries longitudinales, frontales ou sagittales 
eXamineées sur le frais, aprés coloration ou imprégnation par les techniques courantes 
ainsi que par une modification de la technique argentique, qui permet dobtenir des 
séries sans lacune et d’égale impregnation 

laits et interprétation relates impliquent Vexistence, défendue par auteur dans des 
écrits antérieurs, d'un prototype, ou, du moins, d’un type particuli¢rement constant 
des cellules végétatives, ainsi que d’une structure particuliére des Champs centrauyx du 
systéme autonome. I] est indispensable, pour faire apparaitre ce « type étalon » et cette 
structure caractéristique, de diriger les coupes selon une incidence commandeée par la 
topographie et Vorientation de ces foyers 

Ce criterium histologique a éte retrouve avec netteté et constance dans les principaux 
noyaux autonomes hypothalamique de Vaqueduc, du buibe et de la moelle. Ce test 
morphologique permet de distinguer le neurone végétatif du somatique, de reconnaitre 


ses modifications de forme et ses altérations cytologiques. La nécessité d’un test sem- 


blable, destine 4 donner plus de certitude aux constatations d’anatomie expérimental 
et pathologique, a été soulignes maintes reprises, en particulier et avec instance par 
Gagel. 


De méme, il est admis par Vauteur que, non seulement les cellules mais les fibres 
constituant les voies vegétatives du névraxe ont des attributs qui les distinguent des 
libres des voies cérébrospinales. Ces caractéres tiennent & la substance comme 4 la 
morphologie propre de ces éléments. Leurs caractéres physico-chimiques leur donnent 
des qualites optiques spéciales, qui permettent de les dépister, déja sur le frais ; sur 
coupes © la congélation examinées sur foud obscur, elles se distinguent par une transpa- 
rence, une refringence speciales. Pour les mémes motifs, elles prennent différemment les 


colorants ou Vimprégnation argentique par laquelle elles sont d'un noi particulier 


« encre de Chine ». La plupart de ces fibres sont nues ou munies d'une trés fine gaine 


myelinique 


GOthlin, Diamarre et de Menata ont particuli¢érement étudié la question de la bire- 
fringence des libres nerveuses, et ils les ont classées d’aprés leur comportement a la lu- 
miére polarisee, soit a Vétat frais, soit aprés passage a la glycerine les fibres nues de 
Remak, du systéme autonome, appartiennent au groupe IT] de Gothlin désigneé par cet 
auteur comme /tbres slahbiles proléolropes 

Des recherches sur les aspects particuliers de ces fibres 4 la lumiére [luoreses nte sont 
également poursuivies dans le laboratoire de Terni 


Un autre caractére trés constant des formations végétatives centrales est de se pres 
senter non sous Ja forme d’amas de cellules, comme dans les noyaux somatiques, Mals 
comme des courants cellulo-tibrillaires dans lesquels fibres et cellules, en formation 
dense, sont orientées dans le méme sens. Cette structure se retrouve également dans | au- 
tonome periphérique chaine sympathique, nerf splanchnique, appareils pré- et intra- 
visceraux (Auerbach). Cette structure cellulo-fibrillaire dépend vrais¢ mblablement des 
facteurs histogenétiques qui, par un processus d’essaimage, échelonnent les cellules mu 
gratrices du tube neural primitif sur toutes les pistes fibrillaires sympathiques ou pate- 
sympathiques, du névraXxe jusqu’a Vextréme frontiére viscérale 


La considération générale de c¢ preambule est done de faire ressortir qu il ¢ Xiste, pour 
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le micrographe, une possibilité d’identifier, sur des indices spécifiquement analomiques 
et indépendamment de toute notion de fonction, les territoires du névraxe plus particu- 
liérement affectés aux prestations végétatives 

Dans cet exposé, on indiquera spécialement les faits se rattachant aux points restés 
les plus obscurs de l‘anatomie microscopique des centres bulbo-spinaux et sur lesquels des 
recherches complémentaires ont été réclamées par les auteurs modernes récents (Gre- 
ving, Winkler, Gagel, etc.) ou qui se rattachent « des questions en litige, celle du para- 


sy mpathique spinal, par exemple 


Centres corticaugr ve gélati/s 


L’existence d'une représentation corticale des fonctions végétatives et, en particulier, 
de l’activité viscérale, semble résulter de faits cliniques etexpérimentaux. Les documents 
d’analomo-clinique dont on dispose actuellement sont peu concluants, car ils se rappor- 
tent, en général, 4 des lésions mal limitées, non exclusivement corticales, et capables de 
répercussions indirectes. Les faits apportés par la physiologie et, notamment, par l'école 
américaine de Fulton, ne comportent pas d’étude d’anatomie microscopique 

Toutes les observations, tant cliniques qu’expérimentales, tendent cependant 4 loca- 
liser les centres végétatifs du cortex au niveau de laire 6 a, c’est-i-dire immédiatement 
en avant de la zone motrice. C'est l'excitation ou l‘ablation de ces parties du cortex qui 
ont déclanchée le plus constamment les réactions vaso-motrices, viscérales, sudorales, 
sécrétoires, enregistrées par Fulton 

En dehors de cette notion Lopographique, il n’existe aucun argument tire de la cyto- 
architectonie, des caractéres structuraux, des connexions de ces parties de lécorce avec 
des foyers véegetatifs sous-jacents, celui de (hypothalamus notamment, qui est cepen- 
dant un relai fonctionne! indispensable, bref, aucun criterium purement anatomique qui 


permet d’authentifier ces territoires comme centres végétatifs du cortex 


Les centres aulonomes du bulbe et de la moelle 


("est sur les documents recueillis, par la technique exposée, chez Thomme, dans la 
série animale, aux différentes étapes du développement embryonnaire, 4 [état normal 
oun Petat pathologique, que repose lesquisse synthétique suivante de lappareil central 
vegétatif bulbo-spinal 

Dans la mvelle, la pars intermedia, centrée par le canal épendymaire, intercalée entre 
les cornes antérieure el postérieure, posséde dans toute sa hauteur une structure dif- 
férentede celle des cornes dorsales ou ventrales de substance grise, appartenant plus par- 
ticuli¢érement au systéme cérébro-spinal ou somatique 

Crest dans la moelle thoraco-lombaire, de C8 4 la L3, chez Vhomme, que la topographie 
structurale de cette pars intermedia apparait avec une netteté spéciale. Elle est moins 
évidente dans la moelle lombo-sacrée ou dans la moelle cervicale, soit que certaines for- 
mations de la moelle thoraco-lombaire y fassent défaut, soit qu’elles y soient moins déve- 
loppees, déplacées ou remplacées. Les formations essentielles de la moelle intermédiaire 
thoraco-lombaire consistent dans chaque moitié de la moelle en deux colonnes cellulo- 
librillaires : une, située latéralement, un peu en arriére et parallélement au canal cen- 
tral; autre 4 la limite externe de la substance grise, en un point qui correspond dans la 
coupe transversale + la corne latérale et 4 la formation réticulaire : la premiére est la 

fonne inlermédi.-interne, la seconde la colonne intermédiv-externe 

“es deux colonnes, d’égale extension dans le sens longitudinal, sont transversalement 
reunies l'une « l'autre par des courants cellulo-fibrillaires, légérement obliques de dehors 


en dedans et d’avant en arriére. Ainsi se trouve constitué un dispositif d'une régularité 
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- 
géométrique, dont lensemble peut étre figuré par deux échelles, dressées de ch qu 


céte du canal épendymaire, dans toute la hauteur de la moelle thoraco-lombaire 


Ces deux colonnes sont de puissance inégale chez homme, l’externe, plus développé 
contient des cellules plus nombreuses et est plus riche en fibres. Leurs cellules réponden 
au type végétatif, plus uniformément dans la colonne interne que dans lexterne, dor 
le polymorphisme cellulaire est plus grand, ce qui tient a leur taille, la forme et auss 
i la persistance longtemps aprés la naissance de cellules non évoluées « immatures 
Dans la colonne externe le groupement des cellules en grains de chapelet, netteme: 
marquée dés les premiers mois de la vie embryonnaire, persiste chez ladulte. Ces ar 
cellulaires sont dissocieés au cours du développement par le passage «ce fibres longit 


dinales et transversales pour former les différents sous-groupes de la corne latérale, t 


quils apparaissent en coupes transverses, basal, apical, réticulaire. Chez Vadulte, ces 


nids de neurones sont au nombre de huit 4 dix par segment radiculo-meédullaire 


sont done dans la proportion numérique approximative de dix a un, par rapport 
ganglions sympathiques de la chaine paravertébrale 

Les deux colonnes paralleles, Vinterne comme lexterne, sont constituees non seuler 
par des cellules, mais par un courant tres dense de fibres longitudinales dont les u 
plus volumineuses, sont les dendrites qui étirent les cellules vers le haut et le bas: dont 
les autres, des fibres d’un calibre moindre, en partie amyeliniques, sont tes neurites. | 
nombre des trajets fibrillaires transversaux qui réunissent les deux colonnes, interne et 
externe, parait sensiblement égal 4 celui des nids cellulaires; on en compte huil a dix 
par segment. Ces trajets, formes uniquement cde libres amyeéliniques, renfermen! 
outre, des cellules de grande taille, aspect caracteéristique, étirées dans le sens du ¢ 
rant qui absorbe d’ailleurs tous les prolongements de cescellules. F'n raison de leur Loy 
graphie, de leur forme, qui évoque directement une notion de liaison, nous les dénommons 
cellules intercalées, équivalent des termes Zwischenzellen, cellules intermédiaire lonnes 


antéerieurement a des cellules situées dans cette zone. Ces cellules intercalées, nettement 


intégrées dans les circuils cellulo-fibriilaires que nous venons de décrire, ne doivent pas 
etre contondues avec d’autres cellules, disséminées dans la moelle intermediaire, su 
lesquelles on a beaucoup disecuté, el dont nous n’avons pu, chez ladulte, établir la dis- 


tribution des prolongements et, notamment, des axones. Il est probable que ces cellules 
correspondent a celles décrites par Waldever sous le nom de Willerzellen, ou par Ca 
sous le nom de cellules du noyau gris intermédiaire, dont les axones, visibles che 
bryon, gagnent le noyau intermédiaire du cordon latéral, ou le faisceau de Gowers, ou 
par Gagel sous le nom de « cellules intermédiaires Pour Marburg, ces cellules feratent 
partie des voies spino-cérébelleuses. Comme nous le verrons plus loin, Ken Kure les inte” 
gre dans une voie extrapymidale descendante, desservant le tonus extrapyramidal des 
muscles stries, les axones de ces cellules sortant par les racines antérieures 

Personnellement, nous n’avons pu recueillir aucune donnée permettant de 
leur signification fonctionnelle, mais, hislol: yiquemeni, nous les distinguons formellement 
des cellules intercalées, par leur topographie et par leur morphologie, dont la signill 
tion vegetative est de ce fait indéniable 

Peut-étre doit-on rattacher encore au systéme végétatif de la moelle les cellules al 
rantes du cordon latéral situées au voisinage de la corne latérale et comprises dans le p! 
cessus réticulaire. Leur Lopographie, leur morphologie, qui les apparente plus au ty} 
végétatif que somatique, leurs connexions particuliérement visibles chez lembryon 
avec la colonne intermédio-externe, sont 4 lactif de cette opinion, Poljak, dans ses 


formation, le rattache 


recherches embryologiques, signale ce groupe sous le nom de alba 
au centre végétatif médullaire et lui assigne Vinnervation vasculaire de Uaile membra- 


neuse de la chauve-souris, objet de ses observations. 








cel 





chaque 


“e 
elopper 
pondent 
ne, dont 
et auss 
itures 


ttement 


mmons 


fonnes 


bryon 
is) 6SeS 
ftache 


mbra- 





t 


COPENHAGUE, 2-25 AOUT 1939 a) 
Le cadre de ce travail ne permet pas une description histologique plus complete ces 
ellules appartenant « ces groupements differents 
Rapports, connexions et signification fonclionnelle de ces colonnes 


La colonne inlermédio-interne, bien qu’etroitement voisine de la colonne de Clarke, 


qui s'étend parallélement et dorsalement a elle, en est cependant complclement inde- 


pendante. Elle est formée de petites cellules Nebenzellen de Waldever). Le courant 


brillaire de cette colonne contient des dendrites de ces cellules, s élendant vers le haut 

i vers le bas. Quant aux neurites, il ne nous a pas ele possible de les identifier et de ceci- 

rs ils suivent également le courant longitudinal para-épend ymaire ou s ‘ils empruntent 
' 


voie des tractus fibrillaires transversaux, ou encore s‘ils se dirigent ventralement 


mime | ont, chez loiseau, les axones de la colonne paracentrale «de Perni, pour 


gagner le ganglion sympathique via racine antérieure. A cette incertitude tient la si- 


mification differente assignee a cette formation, centre préganglionnaire pour les uns 


méme titre que la colonne externe, appareil d’association pour les autres 

Par des recherches d'embrvologie, et par lobservation des reactions conseculives a 
es lésions experimentales, nous avons essayé de reconnaitre les conneNXions de ces cel- 
iles et le sens de la conduction de ces fibres les resultats de ces recherches seront 


iiterieurement 


7 
i 


la colonne inlermédio-externe 


Les caractéres anatomiques de cette colonne, ses rapports avec la chaine sympathique 


nt designee depuis longtemps comme te centre preganglionnaire principal de la moelle 
ez Thomme et les mammiféres. La phylogénése, lontogénese et, plus recemment 
inbrvologie expérimentale ont enti¢rement confirme cette notion 

L‘anatomie experimentale chez lanimal et la verification anatomique des cas de 


logie humaine ont fourni d'autres matériaux d’étude, mais a considérer lensemble 


tho 
s documents obtenus par section des racines antérieures et posterieures, des rameaux 
mmuniquants blanes, des résections de chaine sympathique examiner, ¢ autre part, 
lesions centrales cecrites comme responsables de troubles visceraux ou trophiques 
est amene a faire une remarque generale qui infirme leur valeur demonstrative : tous 
t ete etudies par des techniques de coloration insuffisantes et sujettes a erreur 
Lignorance d'une cyto-architectonie précise de la moelle intermédiaire, d'un test 
ellulaire normal, les variations d’aspect, que lon trouve chez un sujet normal dans des 
ipes transversales consécutives, Lasymétrie d'une meme coupe, la présence chez un 
jel normal d’images de chromolyse de fatigue, dirritation primaire sans signification 
thologique, d’altération carentielle chez Uanimal en expérience, sont autant de fac- 
irs rendant difficile ou impossible Vappreciation de Vintégrité ou de la lésion de la 
ule 
Nous exposerons. dans une autre communication au Congrés, les résultats personnels 
tenus en anatomic experimentale et, notamment, a la suite de resections totales ou 
rlielles de la chaine sympathique 
En analomo-clinique, les altérations des cellules de la moelle intermédiaire ont été 
bservees dans le smaladies de la moelle, dont les symptome s somatique ss accompagne nt 
un syndrome véegétatif 4 manifestations viscérales, glandulaires, vaso-motrices ou tro- 
iques. Semblables observations anatomo-cliniques ont été faites dans la sclérose 
| plaques, la selérose latérale amyotrophique, la poliomyélite et le tabes 


La eyto- et la { brillo-architectonie, si schém iLiques, de la moelle thoraco-lombaire se 
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retrouvent partiellement et avec des mutations et des modifications 4 d'autres niveaux 
de la moelle. Chez V-homme, dans la moelle lombaire, par exemple, tandis que la colonn 
intermédio-externe disparait sous L2, la colonne intermédio-interne prend, par une 
sorte de compensation anatomique, une importance plus grande indiquée par la taill 


et le nombre des cellules qui la constituent 


Wi elle sacré¢ 


Dans la moelle sacrée on voit reparaitre la colonne inlermédio-ertlerne avec sa disposi- 
tion en nids cellulaires et les trajets transversaux; la colonne intermédiv-interne étant 
faiblement représentée, les cellules iniercalées existent 

En dehors de ces éléments, qui produisent dans la moelle sacrée le dispositif décrit 
dans la moelle thoraco-lombaire, il existe une importante formation, propre a cette ré- 
gion de la moelle, qui semble, du moins par certains caractéres anatomiques, appartenir 
également a l'appareil végétatif. Il s‘agit d'une longue colonne plurisegmentaire, dont la 
partie la plus haute a été apercue par Onu/ sous la forme de groupes cellulaires désignés 
depuis comme noyau X de Onuf ; ces groupes cellulaires appartiennent en fait a une 
colonne interrompue, d’extension plus ou moins marquée, selon les espéces animales, 
constituée selon le type habituel des formations végétatives par un courant cellulo- 
fibrillaire. Elle apparait déja sur la coupe fraiche, en raison des caractéres optiques par- 
ticuliers dont nous avons parlé plus haut. Le type de ces cellules est aussi éloigné du 
type somatique de la cellule strio-motrice que du type végétatif décrit ou, plus exacte- 
ment, il parait tenir des deux et constituer une forme mixte. Plus petites que les cellules 
somatiques, plus grandes que les cellules de la moelle thoraco-lombaire, elles ont un 
aspect caractéristique qui permet, en coupes longitudinales, de reconnaitre immeédiat« 
ment ces neurones, qui éLendent, dans toute la hauteur de la colonne, une forte antenn 
dendritique. La forme des cellules mise 4 part, ce courant cellulo-fibriilaire, « contenu 
tres peu myélinisé, rappelle par sa structure l'aspect, en coupe longitudinale, du noyau 
viscéro-dorsal du vague. Les neurites de ces cellules sortent directement par les racines 


anterieures correspondantes, dont la section détermine les réactions axonales Classiques 


de ces cellules. Dans toute sa hauteur, la coionne est traversée d’arri¢re en avant par 


de petits fascicules de fibres myélinisées, cylindraxes des cellules du groupe somal 
moteur, situé plus dorsalement, et qui gagnent la racine antérieure avec les fibres «e 
moindre calibre de la colonne elle-méme. Les autres connexions de cette colonne 
avec les groupes somato-moteurs voisins de la moelle sacrée, ont été decrites dans mot 
travail publiée dans la Revue Neurologique (1 

Les caractéres histologiques de ce complexe, que j'ai désigné sous le nom de co/onn 


en lorsade, en raison de son aspect pittoresque et caractéristique dans les coupes longt- 


tudino-frontales et sagittales 4 largent, les réactions de ces cellules aprés des interve 


tions sur les nerfs pelviens, les connexions particuli¢érement étroites de cette color 
avec les groupes strio-moteurs somatiques de la moelle sacree, suggerent | opinion que 


cette colonne en torsade représente élément le plus puissant sinon Lunique du © para- 


sympathique sacre ou quilt onstitue un appareil mints d'une cooperation somato-veg 


tative, telle quelle est réclamée p certains actes d’importance organique, effectues 


j 


simultanement par des muscles i fibres strié¢es et a fibres lisses, s accompagnant de me 
fications vaso-motrices et glandulaires, Lelles que la défécation, la miction l p 


lion, Vaccouchement 


l L. Laruelle. La structure de la moells épini¢re en coupes longitudinales lraval 


du Fonds Dejerine). Revue Neurologique, ne 6, juin 1937. 
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Moelle cervical 


Dans la moelle cervicale, au-dessus de Cviut, parfois Cvir chez Vhomme, et dans les 
segments du renflement cervical, la cylo-archilectonie de la moelle intermédiaire est toute 
différente. A ce niveau, de Civ « Cv, le centre végétatif est représenté par une large 
plage cellulaire, s'étendant latéralement de chaque cété du canal central jusqu’aux 
groupes somatiques les plus postérieurs et les plus externes. Dans le renflement cervi- 

ilcomme dans le renflement lombaire, une coupe fronto-longitudinale tangente a la 
paroi antérieure du canal épendymaire, montre que la pars intermedia est uniformément 
constituée par un nombre considérable de petites cellules allongées, radiairement ali- 
gnees de chaque cété du canal. A limprégnation argentique et fortement grossies, ces 
cellules présentent les caractéres du type végétatif. Cette texture, représentant dans 
toute la hauteur de la moelle le fonds commun dans lequel s’individualisent les cellules 
plus éevoluées, est analogue « celle de la substance grise fondamentale décrite dans Il‘hy- 
pothalamaus. C’est cette méme structure de caractére végétatif que presentent égale- 
ment les expansions de la pars intermedia, qui pénétrent ventralement entre les colonnes 
de cellules somato-motrices des cornes antérieures 

La partie de la mvelle cervicale susjacente au renflement, formée par les segments C1, 
Cit, Con, présente dans sa piéce intermédiaire une architectonie similaire a celle de la 
region thoraco-lombaire. Ce fait parait insolite a premiére vue, puisque ces segments 
médullaires passent depuis longtemps pour ne pas émettre de fibres préganglionnaires. 
On y retrouve, de chaque cété du canal central, le courant cellulo-fibrillaire, a petites 
ellules allongées de la colonne intermédio-interne, les tractus fibrillaires amyéliniques 
habités de cellules intercalées, les nids externes aux confins de la substance blanche des 
cordons formés des mémes cellules que celles de la colonne intermédio-externe. Les mi- 
rophotos de cette région sont assez démonstratives pour tenir lieu d’une description 
plus etendue 

En dehors de ce dispositif cellulo-fibrillaire, il existe dans la moeile intermédiaire cer- 
vieale un grand nombre de cellules volumineuses, semblables aux Millelzellen, aux 
cellules intermédiaires » dont nous avons également signalé lexistence entre les tra- 
vees de la moelle thoracique 

Les courants cellulo-fibrillaires de ces segments cervicaux ne peuvent étre isoles de 
eux des centres bulbaires susjacents, car, loin d’étre une frontiére, la région bulbo- 
spinale présente une solidarité structurale qui marque une participation commune de 
elle partie de la moelle 4 des fonctions végétatives importantes, uniquement attri 


ees au bulbe jusqu’a présent : nous y reviendrons plus loin 


; 


Le parasympathique spinal 


La notion du parasympathique spinal, sonexistence anatomique, sa signification en 


Physiologie et en physiopalthologie, son nom méme, sont entiérement dus 4 Ken Kure 
ses Collaborateurs japonais 
Rameneée et strictement limitée au probleme anatomique, la question du parasym- 
pathique spinal se pose comme suit : la base morphologique de la conception de Ken 
Kuré repose sur la 


onstatation microscopique que, dans tous les segments de la moelle 
ilermediaire, dans une région située entre la corne antérieure et la substance gélati- 
ise de Rolando, il existe des neurones particuliers, dont les axones sortent de la moelle 
i'r les racines postérieures comme fibres finement myélinisées, d'un calibre precise 
Zou moins, Ces fibres font synapse dans le ganglion rachidien avec une cellule inter- 
lee, disposition conforme 4 la loi du parasympathique 


“est ce complexe cellulaire qui, d aprés les indications graphiques, est plus particu- 
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li¢rement situe dans la partie postéro-interne de la moelle intermédiaire, empiétant dos 


salement sur la corne postérieure, qui constitue le centre spinal du parasympathique 


In hauteur, il est particuli¢rement développé dans les segments cervicaux inférieurs 


thoraciques supeérieurs, lombaires inférieurs. Les racines postérieures contiennent 


fois des fibres afferentes de sensibilité organique et des fibres efférentes, ces dernié 


representant le tiers ou la moitié du nombre total des fibres radiculaires. Excitéees ou 


sectionneées, ces fibres spino-efférentes entrainent les troubles végétatifs divers, obsery 


par Ken Kure. Conformément la régle, les fibres efférentes présentent, par radicoto- 


mie posterieure, les signes de la dégéenéerescence wallérienne dans le bout distal et so 


conservees dans le bout proximal de la racine, mais leur lésion entraine des modific 


tions ey tologiques par alterations retrogrades des cellules d origine 


(est dans ce complexe cellulaire que Ken Kuré a indiqueé et décrit les modifications 
| | ! 


histologiques experimentales et les allérations que lon observe dans certains svi 


' " 


dromes véegélatifs neurogénes, tels que les dystrophies musculaires dans lesquelles le 


parasympathique interviendrait. Enfin, dans la construction anatomique de Ken Ku 


et sa conception de Vinnervation des muscles striés, les cellules de la moelle intert 


dliaire cellules intermediaire et VWillelzelicn, dont nous avons parle anterieurement 
constituent un relai spinal, intercale dans le systéme extrapyramidal Iles rent ur 
role dans le tonus musculaire 

Nous avons soigneusement étudié les écrits et les documents graphiques de Ken Ku 
et de son ecole, dont ensemble presente une remarquable entreprise scientifique. Nous 
pouvons confirmer un certain nombre des faits anatomiques relatés en ce qui cones 
partielleme nt les cellules d'origine et les fibres radiculaires, mais nous appliquons \ 
aiterations cellulaires dont il fait etat les réserves déjn exprimees et motivees qu 
cernent les constatations histoy ithologiques raites par des techniques que | rois 
insullisantes 

En vue dobtenir des documents moins discutables et d'une lecture plus faci s 
ivons repris, en technique longitudinale, les recherches d'anatomie experiment 
de Ken Kure sur les mémes animaux aux mémes niveaun ef vee les me . 
rants nous fournirons au ¢ rres le resultat de ces investigations 

/ lisalions médu ir 

La matolopre de la colonne intermedio-externe duo novau sympathique supe 
thoracique, comme du novau inferieur sacré, a ete établie surtout par les « ssiques 
travaux @anatomoe-clinique d’ André-Thomas et par les recherches faites che omnme 
par Foerster en excitant ou en sectionnant les racines medullaires inst ont et fixes 


les rapports des dermatomes avec les segments spino-radiculaires 
autres indications de localisation viscérale résultent de Vétude de piéces an 
minques d-experimentation ou de pathologie humaine 


Les recherches de Pines et de ses éléves sur Vinnervation bulbospinale des 


secretion interne ont permis d’autre part d’entrevoir une localisation en hauteur! ‘ 
les différents segments medullaires qui participent innervation de chacune d elles, et 
une localisation transversale des complexes cellulaires qui interviennent. Ll est desiral 
que de telles recherches soient reprises et intensifieées par la technique longitud 

au Nissi et ! impregnation arge nique dont les avantages éevidents sont dexploret 


sur une seule coupe, une aire vegetative étendue dans laque lle les parties Salles serve 


de comparaison aux parties atleintes, de déceler les aitérations, non seulement des 


corps cellulaires, mais des composantes fibrillaires. En utilisant la systematts al 


eléaire et fasciculaire, si manifeste, que nous avons deécrite, on arrivera prob emel 
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tablir avee précision, dans toute la hauteur de la moelle, la représentation des fone 


tions viscérales, vaso-motrices et glandulaires 


Les centres végétatijs bulbaires 


Les regions, actuellement désignées comme centres végétatifs du bulbe, sont situées 
ju voisinage du plancher du 1IV® ventricule, 4 peu de distance de la ligne médiane et 
au niveau correspondant au sulcus limilans, obéissant ainsi a une régle de topographie 
embryologique qui se vérifie 4 tous les échelons du névraxe. Ces noyaux cellulaires 
constituent les « annexes autonomes » des noyaux somatiques bulbaires des nerfs cra 
liens, hypoglosse, spinal, vague et glosso-pharyngien, auxquels il faut adjoindre l’an 
nexe vegetative du noyau facial, « lo limite du bulbe et du pont. Ce sont done les noyaux 
viseéro-dorsal du vague et du glosso-pharyngien, les noyaux salivaire inférieur et supe 
rieur et quelques noyaux d‘importance moindre, dont la fonction vegétative nest claire 
ment établie ni par les criteriums histologiques, ni par les connexions anatomiques, 
ni par 'expérimentation : ce sont le noyau de Roller, annexe du XII, noyau paramédian, 

yvau du raphé, noyau de Staderini, noyau prépositus et méme noyau triangulaire du 
Vill 

Une construction anatomique compléte du systéme végétatif bulbaire, réellement 
itile pour le physiologiste ou pour le clinicien, peut diflicilement ne tenir compte que des 
noyaux effecteurs autonomes en négligeant les centres sensitifs représentés par les 
noyaux du faisceau solitaire, points d’aboutissement des neurones sensitifs du X et du 
IX, relais placés dans les circuits réflexes du bulbe, et qui sont a la fois des points de 
lépart de la voie centrale de la sensibilité viscérale 

Sur une coupe longitudino-frontale, legérement oblique, de bas en haut et d’arriére 
en avant, interessant les trois premiers segments de la moelle cervicale et le bulbe, 
lepuis le canal épendymaire jusqu’au sillon bulbo-protubérantiel, la zone végétative 
iinsi decouverte apparait sous la forme d’un Y, dont la branche inférieure verticale 
represente la zone grise qui s’étend de chaque céte du canal épendymaire de la moelle 
eLle V la partie bulbaire. Cette image, qui apparait sur le frais et avec toutes les tech 
iques colorantes, est particuliérement saillante dans les préparations au Weigert et 

irgent : elle représente, danssa partie bulbaire, la majeure partie du territoire sen 
wut et viscero-moteur du pneumogastrique et du glosso-pharyngien 


Les deux cétés du V bulbaire sont en réalité deux bandes dont chacune a la forme 


ine ellipse, limitée en dehors par le faisceau solitaire dont les fascicules descendants 


de fibres radiculaires sont entourés par la substance grise de ses noyaux sensitifs. C'est 

ns la moitie céphalique de cette gaine de substance grise entourant presque comple- 
tement le faisceau solitaire, que se distribuent de haut en bas les fibres gustatives du 
' 


cll noyau gustatif), les fibres du glosso-pharyngien, les racines supérieures du 


pheumogastrique. C'est dans la moitié caudale, noyau terminal, que se distribuent sur- 

it les racines inférieures du vague (noyau respiratoire ou commissural). En dehors 
4 Ces HOVauUNX connus, constitués par de nombreuses petites cellules, nous avons cons 
late existence constante, vers le tiers inférieur du faisceau, d'un novau trés particulier, 
hen isole, formé de cellules volumineuses, re parties autour et a linterieur du faisceau 
meme. Les dendrites de ces cellules penetrent le faisceau leurs axones les relient aux 
cellules motrices de la substance réticulée du céte oppose ll est vraisemblable que ce 
»yau represente le relai, admis par Allen, intervenant dans les réflexes respiratoires 
bulbo-spinaux. Ce sont, en effet, ces cellules réticulées qui sont le point de départ d'une 

le ad 


lescendante bulbo-spinale, actionnant les centres moteurs meédullaires du 


‘phragme et des muscles costaux. A la face interne de cette zone de substance grise 
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du faisceau solitaire, s’étire, dans toute la hauteur du bulbe, le noyau autonome viscer 
dorsal du X, du 1X. Son extrémité inférieure correspond 4 la pointe du calamus, son 
extrémite supérieure, qui s’enfonce ventralement dans le bulbe, atteint et dépasse par 
fois le sillon Dbulbo-protuberantiel 

Il résulte de nos recherches que, dans toute sa hauteur, ce foyer est constitue par un 
puissant appareil cellulo-fibrillaire dont les cellules, de tailles différentes mais de type 
uniforme, possédent pour la grande majorité les caractéres du type végétatif et dont les 
fibres, d’autre part, ont les attributs physiques, optiques et histologiques des fibres des 
courants de autonome avee fibres finement myeélinisées rares et fibres amyéliniques 
nombreuses 

I] existe une grande confusion dans les diverses descriptions des noyaux du faisceau 
solilaire et du viscéro-dorsal, surtout en ce qui concerne leur extrémiteé inférieure ow sé 
place le noyau commissural du faisceau solitaire et les groupes cellulaires les plus eau 
daux du noyau viscéral 

Le probléme, qui parait insoluble en coupe transversale, s’éclaire en technique longitu 
dinale, la difficulté tenant a la convergence qui réunit ces deux colonnes différentes 
peu prés sur la ligne médiane, a la pointe du calamus. Alors que la colonne grise sensi- 
tive du faisceau solitaire devient, 4 ce niveau, plus dorsale et se rapproche du noyau dé 
Goll, la colonne viscéromotrice, relativement plus ventrale, s‘enfonce pour prendre 
place autour du canal central de la moelle. Ainsi, 4 la hauteur de lobex, le novau con 
missural du faisceau solitaire surplombe la partie caudale de la colonne viscéro-dorsals 
En tenant compte de ce dispositif, les cellules appartenant © ces deux formations gat 
dent leur morphologie propre et ne peuvent plus étre confondues 

Ce que la technique longitudinale apprend encore trés clairement, c'est la continuit: 
et Punité histologique du noyau viscéro-dorsal du pneumogastrique avec la substance 
grise appartenant a la pars intermedia de la moelle cervicale supérieure. A la taille des 
cellules prés, nous retrouvons, du haut en bas, depuis le sillon bulbo-protubérantie 
jusqu’s Cia, le méme courant cellulo-fibrillaire, ininterrompu, le méme groupement 
des cellules du méme type, les mémes échappées latérales de fascicules de fibres nues, 
Ce sont ces fibres qui, dans les segments cervicaux, entrent dans les traveées latérales 
de la moelle intermédiaire pour aboutir a des nids cellulaires contigus aux cordons late- 
raux, reconstituant ainsi la physionomie si particuliére de la moelle intermédiaire tho 
raco-lombaire 

La physiologie, lanatomie expérimentale, ont assigné une signification générale 
cette colonne cellulo-fibrillaire, qui est la piéce la plus importante du parasympathique 
cranien. Dans limportant travail de Molhant, qui constitue une date dans I‘histoire 
anatomique de ce noyau, 2 laquelle toute Pécole de van Gehuchten a consacré de nom 
breuses recherches, auteur a tenté d’établir dans ce noyau la représentation topique 
des différents viscéres digestifs, respiratoire et cardiaque. Nous avons repris cetle exp 
rimentation en utilisant la technique longitudinale, qui fournit des indications hist 
logiques plus lisibles ; elles confirment en partie les observations de Molhant. Elles ont 
permis, en outre, de relever un point nouveau, d'un iptérét anatomo-physiologique es 
dent : En sectionnant le trone du vague au moment de sa pénétration dans le thorax 
c’est-a-dire alors qu'il est en grande partie réduit 4 son contingent viscéral de fibres 
gastriques, cardiaques, pulmonaires, on obtient des images chromolytiques dune 
trés grande netteté, non seulement dans la moitié caudale du noyau viscéral, mais dats 
les complexes cellulaires de la moelle, sur les cellules de la colonne intermédio-intern 
sur les cellules intercalées et sur celles des nids latéraux. A interpréter ces images comme 
des réactions axonales rétrogrades, on est amené 4 conclure que certaines fibres du trom 


du pneumogastrique ont leurs cellules d'origine non dans le bulbe, mais dans les dill 
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rents courants cellulo-fibrillaires que nous avons deécrits dans la pars inlermedia des seg 


ments cervicaux supérieurs de la moelle 


Les voies végélalives bulbo-spinales 


Un ensemble de faits expérimentaux et cliniques conduit 4 la conception générale 
que les voies centrales véegétatives, ascendantes, ou descendantes, de sensibilité et de 
motilité viscérales, sont construites sur un plan paralléle a celui des voies centrales céré 
bro-spinales, mais les arguments specifiquement anatomiques, qui soutiennent cette 
thése, sont insuflisants et lacunaires 

Aucune connexion anatomique n’a pu étre établie entre le cortex, les ganglions cen 
traux et ! hypothalamus. Il existe une liaison anatomique certaine entre la fédération 
nucléaire de (hypothalamus et les noyaux végétatifs du bulbe. Elle est réalisée par un 
ensemble de fibres, groupées dans les parois de l'aqueduc, formant des courants fibril 
laires surtout amyéliniques, dénommé faisceau péri-épendymal (Cajal, Marburg), 
faisceau de Schutz, faisceau prédorsal. Lesaxones des cellules de différents noyaux hypo- 
thalamiques, surtout ceux des noyaux paraventriculaire et mamillo-infundibulaire, 
participent 2 ces courants descendants. Nous pensons qu'une bonne partie de ce fais 
ceau descendant traverse le bulbe vers la ligne médiane, immédiatement sous |'épen- 
dyme ; d'autres fibres prennent place dans le courant qui parcourt de haut en bas la 
colonne viscéero-dorsale du IX et du X. 

Dans toute la hauteur de la moelic, il est possible de retrouver ce courant dans le voisi 
nage du canal épendymaire ; il forme méme 4 certains niveaux un fascicule distinct de 
chaque cétée du canal central. 

Parmi les autres voies végétatives, postulées plutét que vérifiées par la physiologie 
et la clinique, il faut indiquer la voie motrice descendante, qui parait exister depuis le 
striatum et ! hypothalamus jusqu’a la partie inférieure de la moelle cervicale, interve- 
nant dans la motilité de Viris, c’est-a-dire dans la dilatation pupillaire. Au niveau du 
bulbe, elle est topographiée par les observations anatomo-cliniques dans la partie dor- 
sale de la substance réticulée. On assigne la méme topographie aux voies descendantes 
desservant la fonction sudorale 

Dans la mvelle, c'est a la partie limitante du cordon latéral, dans la région la plus rap- 
prochée de la substance grise intermédiaire, que l'on fixe emplacement des voies viscé- 
rales ascendantes ou descendantes. Une confirmation histologique nous en est fournie 
par les préparations 4 l’argent, qui montrent 4 ce niveau un grand nombre de petites 
fibres finement myélinisées ou amyéliniques ; ramassées contre la colonne intermédio- 
externe, elles semblent former i ce niveau un veritable faisceau vertical. C'est également 
dans le cordon latéral de la moelle, dans sa partie antérieure et interne, que se place la 
vole bulbo-spinale qui comporterait, d'aprés certaines recherches anatomo-physiolo 
giques, une voie ascendante et une voie descendante. C'est aussi dans le cordon latéral 
que sur des coupes longitudinales de l'embryon humain vient se placer un faisceau 
vago-spinal, qui prolongerait le faisceau solitaire jusque dans la moelle cervicale et 
thoracique supérieure. Ces trajets, dont existence anatomique réclame de nouvelles 
recherches, pourraient assurer une conduction centrale des stimulations ou des impul 
si0Ns Viscérales sans passer par le tronec du pneumogastrique Enfin, il faut tenir compte 
dans la propagation des stimulations végétatives de la capacité de conduction de la 
moelle intermédiaire dont les colonnes cellulo-fibrillaires pemettent les liaisons interseg- 
mentaires directes. Les circuits cellulo-fibrillaires qui forment le constituant principal 
de la moelle intermédiaire du centre végétatif spinal, sont non seulement un ensemble 


de noyaux circonscrits de neurones préganglionnaires ou associatifs, mais aussi un en- 
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semble de voies conductrices. Ce dispositif structural permet et des diffusions étendues, 


et des réactions massives, et des réflexes végétatifs circonscrits, faits que lexpérimen 
tation et la clinique permettent d’observer 


Projections el plane hes en couleurs 


J. F. FULTON (New Haven). Les niveaux centraux de la fonction autonome, 


avec relations particuliéres avec les organes endocriniens 


Les réflexes autonomes sont integrés par le systéme nerveux central en accord avec 
le principe des niveaux de fonction, le degré de complexité d'intégration augmentant au 
niveau des étages les plus antérieurs du trone cérébral. Ainsi au niveau de l étage spinal 
peuvent ¢tre uniquement demontres existence de reactions d ordre vaso-moteur sim- 
ple et d’ordre sexuel 

Au niveau de l étage médullaire, les réflexes essentiels au maintien d'une pression 
sanguine constante sont organisés. Enfin, d’autres réactions complexes telles que la 
déglutition et le vomissement, développées 4 ce niveau, englobent des réactions combi- 
nées du domaine autonome et somatique 

Le niveau hypothalamique d’integration nerveuse demeure complexe. C'est la que se 
trouvent des organisations fonctionnelles tres supérieures : regulation thermique, déter- 
minisme de leestrus, contréle du métabolisme des hydrates de carbone, des graisses, 
de l'eau, qui plus ou moins directement tombent sous l’influence de cette portion relati- 
vement minime du cerveau anterieur 

Mais *: ce niveau de Vhypothalamus la régulation thermique n'est point 4 son degré de 
perfection et il n’en existe li que les éléments les plus grossiers. Mais dans tous les cas ot 
le cortex cérébral est intact, toutes les fonctions viscérales et somatiques sont harmo- 
nieusement reglees. L’expérimentation directe a pu démontref lexistence d'une repre- 
sentation riche et vari¢e des fonctions autonomes, dans le cortex cérébral, chez le chat, le 
chien, le singe et (homme 

Mais si l’existence de niveaux de la fonction autonome peut ¢tre en quelque sorte 
déemontrée dans le systéme nerveux central, la question se pose de savoir si les glandes 
endocrines, qui recoivent une riche innervation autonome, sont sous le controle direct du 


syslome nerveux central 


1. Innervation fonctionnelle des glandes endocrines 


Des études récentes sur innervation des glandes endocrines ont permis certaines gt 
néralisations applicables 4 la pituitaire, au corps thyroide, au pancréas, aux surrénales 
1 lovaire, savoir : 1° chacune de ces glandes recoit une innervation autonome relative 
ment riche qui part de la division sympathique et souvent aussi du parasympathique ; 
2° une partie importante de cette innervation gagne les vaisseaux sanguins, l’innerva- 
tion vasculaire étant beaucoup plus riche au niveau du systéme endocrinien que dans les 
autres tissus ; 3° innervation du cortex surrénalien, la thyroide et peut-étre aussi les 
ovaires est entiérement vasculaire ; il n'y existe en effet aucun nerf secrétoire ; 4° toutes 
les glandes endocrines, exception faite de la pituitaire, présentent dans leurs tissus des 
cellules ganglionnaires situées 4 la périphérie ; mais, dans le cas de la surrénale et de 
la thyroide, la proportion des cellules ganglionnaires est variable et leur signification 


fonctionnelle n'a pas ete établie 
‘ Il. Régulation centrale. 


L’innervation de la pituitaire et le contréle du rein par hormone posthypophysaire 


la régulation thyreidienne, lactivité ovarienne et cortico-surrénalienne par [hormone 
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de l'antéhypophyse apportent une signification nouvelle a étage hypothalamique de 
la fonction autonome. La régulation thermique supposele contréle des mécanismes de 
la perte de chaleur aussi bien que de ceux de sa production. L’élévation thermique est 
provoquée primitivement par l’accélération des transformations chimiques (augmenta- 
tion du métabolisme) résultant d’une part de la mobilisation par l’adrénaline des reé- 
serves d’hydrate de carbone, mais également d’autre part de l’activité thyroidienne 
Ces deux manifestations de suractivité peuvent étre provoquées par l'hypothalamus 
De plus, par Pintermédiaire de la vaso-constriction des petits vaisseaux les pertes de 
chaleur peuvent étre empéchées ; l’érection pileuse joue le méme rdle et ces deux activi- 
tés peuvent étre mises en évidence au niveau de l'hypothalamus. A noter que le réflexe 
somatique du frisson qui conjugue intimement son action avec les phénoménes précé- 
dents s’intégre également dans le diencéphale. 

Le mécanisme de la perte de chaleur englobe tout d’abord la vaso-dilatation, la suda- 
tion et le halétement, toutes réactions réglées au niveau de hypothalamus et surtout 
localisées dans sa région antérieure. Dans les cas ov une perte de chaleur est nécessaire, 
la sudation intervient, l'activité métabolique est inhibée, la halétement et une vaso- 
dilatation généralisée apparaissent. Toutes ces activités disparaissent lorsque le groupe 
antérieur des noyaux est détruit. Ainsi grace aux interréactions complexes de ces méca 
nismes, la température du corps se maintient constante. 

Les troubles de l’activité viscérale, du métabolisme, etc., décrits par Kgaz Monis et 
par les autres auteurs ayant pratiqué des lésions des aires frontales indiquent que 
chez Thomme l’étage hypothalamique est sous le contréle direct du cortex ;: ainsi le 
cortex cérébral jouerait dans la régulation de l’activité des glandes endocrines un role 
aussi intime que l'hypothalamus lui-méme. La sécrétion de la médullo-surrénale peut 
étre obtenue par la stimulation des lobes frontaux chez le chat, mais la possibilité d’une 
mise en évidence de l’innervation cérébrale des autres glandes par stimulation directe 


reste encore a déterminer 


Nombreus graphiques 


0. GAGEL et O. FOERSTER (Breslau). Les relations entre lhypophyse et le 
systéme nerveux végétatif diencéphale). 


Si lon accepte comme exacte lhypothése de rapports étroits entre les organes de 
secretion interne, avant tout hypophyse, et le systéme neuro-végétatif, on peut 
sattendre a ce que des troubles de !hypophyse ou de quelque autre glande a sécrétion 
interne d’une part et @u systéme neuro-végétatif d’autre part aménent des syndromes 
semblables. 

L’auteur établit une série de tableaux comparatifs montrant que toute une série de 
Symptomes identiques s’observe aussi bien au cours de troubles du systéme endocrinien 
que de lésions de ' hypothalamus. Toutefois étant donné que les syndromes engendrés 
par surabondance hormonale prébypophysaire, surrénalienne, thyro- et parathyroidienne 
nh existent pas au cours des troubles hypothalamiques, les troubles du systéme endocri- 
nien peuvent prédominer. L’action de ces hormones sur les organes correspondants peut 
avoir lieu de deux maniéres, 4 savoir : 1’ par l'intermédiaire de hypothalamus ou de 
quelque autre centre neuro-végétatif ; 2° par atteinte directe de l’organe intéressé, sans 
interposition d’aucun centre neuro-végétatif. L'activation du métabolisme des graisses 
semble, d’aprés les recherches de Raab, passer par un centre hypothalamique, les hor- 
mones des lobes antérieurs et postérieurs de  hypophyse se rendant directement dans le 
sang et dans le liquide. Les effets trés différents produits par les hormones hypophy- 
Saires donnent plutét le sentiment qu'il s’agit en réalité non pas d’hormones a actions 
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diverses mais d'une seule hormone capable de determiner des effets variés selon lorgane 


La connaissance exacte du diabéte insipide améne a le considérer comme le signe le 


plus constant de lésion de hypothalamus; il n’apparaissait au contraire que de facon 
tardive et passagére au cours des tumeurs hypophysaires (adénomes chromophobes), 
lorsque (hypothalamus est comprime. 

Reprenant d’autre part les recherches expérimentales faites sur animal de Mahoney 
et Sheehan, lauteur ne conteste pas influence nerveuse del -hypophyse parle systéme 
nerveux diencéphalo-spinal et met en évidence le rdéle cardinal tantét du systéme neuro- 
végétatif, tantot endocrinien pour lapparition de troubles végétatifs. Il remplace | 
prétendu centre vital de L. R. Maller par les controles multiples (nerveux, hormonaux 
et ioniques) de Pensemble des centres nerveux, des ganglions sympathiques et parasym- 
pathiques, des glandes endocrines, réglant ainsi les fonctions vitales. Un deficit suffira 
done :: entrainer tel ou tel trouble 


Projections cliniques el analtomiques 


R. FORSBERG (Usilo). Des rapports des glandes endocrines avec la fonction 
musculaire et considérations spéciales sur les myopathies. 


La neurologie clinique entend par myopathies les affections primaires du muscle. Les 
manifestations cliniques varient avec les différentes affections : myasthénie grave 
myotonie congenitale, dystrophie myotonique (Steinert) et dystrophie musculaire pro 
gressive. A noter que la musculature est soumise aux mémes systémes régulateurs qui 
surveillent lactivité de tous les organes : systéme nerveux et systéme hormonal. Ce 
pendant toute excitation nerveuse ne pouvant atteindre la cellule qu’a l'aide d'un média- 
teur chimique et la régularisation fonctionnelle ne se produisant que par des substances 
chimiques, cette distinction ne semble plus stricte. Ainsile probléme de la fonction mus- 
culaire fait apparaitre des difficultés multiples. La régulation hormonale des fonctions 
musculaires n'est encore Connue que de maniere fragmentaire. Le chimisme musculair 
sert en partie la nutrition cellulaire, en partie la contraction des muscles. Grace au tra- 
vail énorme des physiologistes, on connait les substances les plus importantes de l’action 
musculaire et leurs réacltions fermentatives. Pourtant on n’est pas arrivé a déceler lk 
principe energetique de la contraction 

Le glycogéne étant un des éléments les plus actifs du fonctionnement musculaire, il 
faut que le muscle strié en qualité de récepteur principal des hydrates de carbone du 
corps joue un réle capital dans l'économie totale des hydrates de carbone . F. décrit 
] 


ie 


la glycogénie hépatique et le cycle du glycogéne (l’acide lactique dégagé dans le mus¢ 
par glycogénolyse étant amené au foie par le courant sanguin veineux) ; il souligne les 
fluctuations dues aux alternatives de repos et de travail du muscle. A signaler la signi- 
lication de la symbiose énergétique de combustion et de synthése glycogénique au ni 
veau du muscle, leur rapport s’exprimant par le quotient d’accouplement de Riesset 
I 


travail musculaire. L’association de la combustion du sucre et de la synthése du give 


ie influence analogue est attribuée 4ladrénaline produisant ouaccélérant les effets du 


gene est soumise a la régulation hormonale. C’est ainsi qu’elle est activée par linsuline 
et arrétée par ladrénaline. Le sucre étant économisé par Vinsuline et gaspillé par ladre 
naline, Vinsuline augmente la glycogénie hépatique et musculaire, en ameéliorant le quo 
tient d’accouplement. Le défaut d’insuline entraine done cet état paradoxal pour lt 
cellules musculaires de se trouver dans un milieu riche en sucre et de subir cependan 
un manque d’hydrates de carbone. A cété de cette régulation hormonale immediate 

nutrition musculaire dépend aussi d’impulsions hormonales indirectes de lorganisme 


A signaler : 1° Phormone anti-insulaire du lobe antérieur de Vhypophyse ; 2° | hormone 
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cortico-surrénale (hypoglycémie avee baisse du giycogéne hépatique dans la maladie 
d’'Addison) ; 3° ! hormone thyroidienne, facteur de glycogénolyse (le glycogéne muscu- 
tire s'y montrant plus résistant que le glycogéne hépatique). Passant ensuite : la crea- 
tine. F. met en évidence la relation étroite entre la créatinurie et la glycogénolyse mus- 
ulaire. La eréatinurie indiquant ainsi l’insuflisance musculaire, son association avec 
idvnamie musculaire est un signe fréquent de troubles hormonaux, par exemple lors 
de diabéte sucré, de thyréotoxicoses (antidote : acide ascorbique), decachexie hypophy- 
saire, d’amaigrissement endocrinien (atrophie cortico-surrénale). La créatinurie appa- 
rait dans la dystrophie, dans la myopathie grave et dans la dystrophie myotonique 
Au contraire, la maladie de Thomsen fait montre d’augmentation de tolérance créati- 
nique, sans créatinurie spontaneée ; ainsi s’explique la diminution du syndrome myoto 
nique infantileaprés administration de thyroxine rétablissant la créatinurie. F. interprete 
done le chimisme pathologique musculaire comme fait de troubles subordonnés 4 deux 
systémes organiques : systéme endocrinien et systé¢me nerveux autonome, I] poursuit en 
discutant d’importantes combinaisons 4 l’égard des hormones dans les myopathies et 
en montrant le contraste clinique entre les phénoménes myasthéniques et myotoniques 
par argument de Pantagonisme pharmacologique correspondant. Se basant sur le rap 
port étroit entre l'acétylcholine et les deux syndromes cliniques, il oppose comme agents 
principaux la prostigmine et la quinine ; il fait intervenir d’autres mécanismes physio 
ogiques entrevus par les actions de l’épheéedrine et du thymus, du potassium (stimulant 
production d’acétylcholine dans les tissus) et par effet curateur de la prostigmine 
sur la myasthénie. Malgré action double sur la myotonie de la quinine (vaso-dilatation 
et allongement de la période réfractaire du muscle, F. n’admet pas de syndrome endo- 
inien entrainant 4 sa suite la myotonie ou la myodystrophie. D’autre part, il souligne 
la fréquence des myopathies sans troubles endocriniens. Aussi tend-il 4 considérer les 
troubles musculaire et les troubles endocriniens comme des conséquences paralléles 
d'une cause commune. Son opinion s’appuie sur celle de différents auteurs. Cursch- 
mann souleva en 1921 Phypothése que les myopathies comportent une altération des 
centres vegetatifs : Foix et Nicolesco, en 1923, incriminérent des lésions du corps strié 
et de la région infundibulo-t halamique dans la maiadie de Thomsen et dans la dys 
trophie musculaire ; Ken Kuré et ses collaborateurs ont fourni des contributions trés 
mportantes a la doctrine de lorigine autonome des myopathies : la résection du sym 
pathique entrainant des manifestations dystrophiques dans les muscles correspondants 
extirpation du sympathique cervical et du ganglion ciliaire provoquant des altéra 


ions dystrophiques des muscles faciaux et oculaires, la résection de la corde du tym- 


{ 


pan atrophiant la langue les muscles dépourvus d’innervation sympathique offrant 
e méme tableau histologique et les mémes réactions électriques que les myopathies, 
ete... Les travaux de Rottmann, de Hiyeshi plaident dans le méme sens. Pour certains, 


es myotonies tiendraient 4 une labilité constitutionnelle du systéme nerveux auto- 


ome amenant la dystrophie par manque de vitamine E. Meldolesisuppose méme I'exis- 
tence d'une diathése myopathique chez ces malades, se Lraduisant par la diminution 
'e la myoglobine, par une réaction myopathique chronaximétrique, par de la créati- 


huri¢ par un exces de ste rcobiline dans les feces, etc. 


L’auteur termine en évoquant, d’une part les progrés thérapeutiques obtenus par l'a- 
“renaline, la pilocarpine et les ferments pancréatiques difliciles 4 apprécier cependant 
en raison de la progression lente de la maladie, de la périodicité deson évolution, d'autre 
part les constatations apparemment contradictoires de Kuré et Meldolesi, permettant 
cependant de subordonner les troubles pancréatiques et musculaires aux lésions auto- 


homes 
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Discussion des rapports 


M. Curschmann (Hostock) rappelle que Leschke a reconnu depuis plus de 20 ans 
l’existence d'une cause principalement cérébrale au diabéte insipide. Néanmoins leffet 
curatif spécifique du pituglandol (endonasal) plaide en faveur d'une étiologie hormo- 
nale. Grace 4 ses recherches sur le métabolisme basal et sur l’albumino-dynamisme 
spécifique, Curschmann a observé des troubles comparables dans les cas relevant d'une 
cause cérébrale ou d'une cause hypophysaire. 

Quant a l’étiologie sympathique de l’atrophie musculaire, il ne l’a pas encore vu 
confirmée par l‘expérimentation sur thomme. 

M. Gagel (Breslau) discute la valeur des recherches cliniques de M. Curschmann 
pour la localisation de la mésencéphalite en l’absence de contréle anatomique et de 
lésions circonscrites 

M. Gagel s’adressant 4 M. Forsberg dit n’avoir jamais observé de dystrophie ou d’a- 


trophie musculaire aprés de nombreuses extirpations du sympathique cervical 


M. Forsberg (Oslo). Cette constatation correspond 4a peu prés aux expériences de 
Kuré qui n’a observé d’atrophie que sur trois des seize cas opérés ; tel fait serait attri- 
buable 4 action synergique et non antagoniste du parasympathique et du sympa- 
thique. 

Pour ce qui a trait 4 la théorie pancréatique l’auteur partage les vues te M. Curs- 
ehmann. 


M. Donaggio (Bologn: 


Conclusions 


L. van Bogaert souligne les acquisitions d’ordre anatomique et physiologique mises 
en évidence dans les cing rapports présentés. I] s'agit en quelque sorte d'un véritable 
édifice intégré en échelons et dont les synapses périphériques sont moins importantes par 
leur origine que par leurs signes chimiques. Ce systéme superposé 4 la chaine endocri- 
nienne, la stimule et est en retour activé par elle, directement ou par l’intermédiaire des 
métabolismes fondamentaux. L’ensemble de ces travaux vient contribuer a faire pro- 


gresser les connaissances relatives a toutes les affections qui comportent une sémeéiologie 


trophique 
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Séance du lundi apres-midi 


Président : H. Petre (Hambourg) ; Secrélaire: MUNCH-PETERSEN. 


COMMUNICATIONS 


A. DONAGGIO (Bologne). Du mécanisme d'action dela substance anesthésique 
sur les fibres nerveuses, avec considérations particuliéres sur les fibres myéli- 


nisées du sympathique. 


Le comportement du systéme nerveux 4 l'égard des influences d’ordre chimique a ete 
souvent discuté. Ces influences ne semblent en réalité pas pouvoir s’exercer sans entrai- 
ner de modifications anatomiques. L’auteur, grace 4 des méthodes personnelles, a pu 
mettre en évidence des altérations microscopiques qui corroborent d'autres constata- 
tions du méme ordre précédemment faites par lui, aucours de diverses intoxications ; elles 
justifient sa conception quant au parallélisme existant entre les modifications anato- 
miques et fonctionnelles. 


Projections histologiques 


ABRAHAM MYERSON (Boston). Pharmacologie autonome humaine. 


Cette série de recherches est basée sur (hypothése que l'acétylicholine, la sympathine 
des différents types et la cholinestérase sont les agents chimiques actifs de la régulation de 
activité autonome. L’auteur a utilisé le sulfate d’amphétamine comme substance adré- 
nergique, le chlorure acétyl-beta-méthylcholine comme substance parasympathique, la 
prostigmine en tant qu’inhibiteur de l’activité estérasique et par conséquent syner- 
gique du mécholyl, et le sulfate d’atropine comme inhibiteur de l activité cholinergique 
et donc synergique de lamphétamine. L’influence de ces substances s'est manifestée 
sur la sudation, lérythéme émotif, la sécrétion lacrymale, la rhinorrhée, Ja pression 
sanguine, le cceur, le tractus gastro-intestinal, les organes génito-urinaires et l'oeil. Ces 
effets sont reguliérement obtenus et apparaissent d'une importance clinique réelle dans 
le traitement et l'étude des affections oculaires, du tractus gastro-intestinal et génito- 
urinaire ; le sulfate @’amphétamine agissant sur Vhumeur, le sommeil normal et la nar- 
cose produite par les barbituriques 


Projections.) 


A. TOURNAY (aris). Remarques neurologiques sur des perturbations du 
Systeme végétatif avec réflexions explicatives selon la neurophysiologie 
actuelle 


L’auteur se propose d’abord de tirer de certaines remarques tant expérimentales que 


= 


niques experiences personnelles surleseffetssensitifs des perturbations sympathiques 
et observations personnelles en confrontation avec d'autres expériences et observations) 
des indices qui préciseraient la participation du systéme nerveux végétatif 4 certains 
processus intéressant le neurologiste. 

Il voudrait ensuite exposer quelques réflexions sur la signification que peuvent pren- 
dre les données actuelles de la neurophysiologie pour la compréhension de ces processus. 
Les reflexions porteraient principalement sur ce qui concerne les perturbations de la 
Sensibilité par déréglement d’une influence régulatrice, sur la maniére d’aborder les pro- 
blémes ‘d hyperalgésie et de douleur, tels que le neurologiste doit les considérer. Acces- 


Soirement seraient abordés des problémes concernant les troubles trophiques 
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Il chercherait enfin 4 dégager les conséquences auxquelles peut aboutir une te! 


compréhension pour la pénétration des diagnostics et orientation des traitements. 


M** M. ESZENYI (Budapest). La régulation diencéphalique des fonctions 
psychiques 


L’étude prolongée de malades dépressifs, hystériques et neurasthéniques a montré a 
l'auteur le role des centres sous-thilamiques chez de tels sujets, Les bons résultats obte- 
nus par celui-ci par la psychothérapie prouvent que non seulement le trouble du sys- 
t/me neuro-végétatif influe sur les fonctions psychiques, mais que l’effet réciproque du 
psychisme se fait valoir sur ce systéme et que la condition morale de l’individu peut 


linfluencer 


Eric A. LINNELL (Londres). Hyperthyroidisme aigu associé 4 une tumeur 
suprasellaire. 


L’auteur rapporte le cas d'une femme dont l’examen clinique témoignait d'un léger 
degré de nanisme pituitaire. A lage de 39 ans se développa rapidement un syndrome 
typique d’hyperthyroidisme avec élévation du métabolisme a 62. Peuaprés, une thyroi- 
dectomie subtotale, état de lopérée s’aggrava brusquement, aboutissant 4 la mort 
14 heures aprés l’intervention. L’autopsie décelal’existence d'une tumeur suprasellaire 
de nature embryonnaire comprimant et envahissant le 3° ventricule au niveau des 
noyaux hypothalamiques du tuber. Les territoires hypothalamiques envahis présentaient 
des ramollissements et des hémorragies terminales massives. Les modifications histolo- 
giques correspondaient a la fois 4 des lésions récentes et 2 des altérations dégénératives 
plus anciennes suggérant l'idée que Vhyperactivité sympathique terminale, clinique- 
ment caractérisée par un tableau typique d’hyperthyroidisme, était due aux modilica- 
tions hypothalamiques causées par la Lumeur. A noter que la malade avait, 4 lage de 


33 ans, présenté des troubles évoquant l’idée d'un diabéte insipide 


Projections analomo-pathologique s du cas rapport 


Discussion. — Ask-Upmarx (Lund) n'a jamais constaté de thyréotoxicose dans 
les tumeurs intracraniennes ; il demande # l‘auteur s'il ne s’agit pas plutét d'une coin- 


cidence que d'une association. 


H. CURSCHMANN Rostock). Préhypophyse et fonction rénale. 


Les relations entre la préhypophyse et la fonction rénale ne sont pas encore suffisam- 
ment éclaircies. 

[. Des observations cliniques d’insuffisance préhypophysaire ont montré les faits 
suivants : 1° presque toujours oligurie avee diminution de la soif, souvent avee dilution 
normale et capacité de concentration élevée ; 2° parfois en cas d’oligurie « hyposthenurt 
le rein étant intact), celle-ci est identique a ’hyposthénurie-N” de Nonnenbruch ; 3° le 
fail de compenser cet état par des extraits préhypophysaires ou par transplantation 
d’hypophyse détermine une normalisation graduelle de la sécrétion et de la concentrae 
tion urinaires. 

Il. Au cours de loligurie primaire (fonctionnelle) de sujets 4 reins normaux, on réussit 
a augmenter la soif et la diurése par injections de préphysone. I] faut donc admettre ici 


également un état d’hypofonctionnement de la préhypophyse. 


M. 
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III. L’expérimentation chez thomme bien portant montre que: 1° par l extrait de 
lobe antérieur on obtient d’abord une inhibition de la diurése (deux tiers de la nor- 
male); 2° la concentration urinaire est inversée: il ya d’abord concentration élevee, 
puis dilution ; 3v au cours de la cachexie hypophysaire, chaque injection de prehypo- 
physe proveque d’abord une inhibition puis une augmentation de lexcretion 
aqueuse, done l’élévation de la diurése en tant que résultat final. Les effets de la préhy- 
pophyse surla fonction rénale sont intéressants au double point de vue diagnostique 


et pronostique 


Projection de courbes. 


L. BENEDEK et JUBA (budapest). Corrélations neuro-hormonales et organisa- 
tion fonctionnelle de l hypothalamus, avec considérations particulieres des 
tumeurs de la région sellaire. 


Au cours de ces recherches, la question d’'waecommunication nerveuse directe entre 
hypophyse et région hypothalamique a tout d’abord été soumise & un nouvel examen. 
Quatre cas certains de tumeur hypophysaire furent étudiés dans ce but. La destruction 
du parenchyme hypophysaire normal était compléte. Les séries de coupes hypothala- 
miques successives montrérent que ies altérations des noyaux principaux de | hypotha- 
lamus ne vont pas au dela d'une simple atrophie de pression, (hypothése d'un tractus 
hypophysaire demeure donc sans fondement histologique. 

L’une des observations (adénome éosinophile avec destruction totale de Uhypophyse 
et diabéte insipide répondant a l’extrait hypophysaire) plaide plutot en faveur de corré- 
ations hormonales fondamentales. Dans le méme sens plaide lactivité de produits 
hormonaux rétablissant un fonctionnement normal (pourvu que les noyaux hypothala- 
miques scient intacts). D’autres cas sont en opposition (entre autres un cranio-pharyn- 
giome penetrant dans le II1l¢* ventricule, mais respectant l’‘hypophyse et comportant des 
troubles du métabolisme des glucides) ; ils prouvent que la destruction de lt hypothala- 
mus annule Vactivité hypophysaire malgré lintégrité anatomique de la glande. D’au- 
tres cas d’ailleurs étendent la discussion jusqu’s la question de la division fonctionnelle 


de hy pothalamus 


Projections histologiques de trois cas rapportés 


MACDONALD CRITCHLEY Londres). Les troubles du sommeil nocturne 
chez les narcoleptiques 


La dese ription clinique typique de la narcolepsie devrait comprendre, en plus de la 
itaplexie et des accés de sommeil, un troisiéme symptéme : les perturbations du som- 
meil nocturne. Ges derniers sont constitués par une phase d’excitation qui précede len- 
lormissement, par une sensation de demi-paralysie, des hallucinations hypnagogiques, 
des peurs (spécialement peur de quelqu’un qui serait présent dans la chambre du sujet), 
reves vécus avec inhibition motrice « waking-paralysis ». La survenue de tels symptomes 
plaide en faveur de Vidée que la narcolepsie traduit la désorganisation complete ou 
hincoordination du mécanisme physiologique du sommeil. D’aprés les constatations 
cliniques et physiologiques de la crise de sommeil et d’aprés les acquisitions électro- 
encéphalographiques la narcolepsie apparait comme un trouble non étroitement lié 4 


lépilepsic 
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W. WAGNER (Breslau). Troubles de la sudation au niveau de la face et pseudo- 
syndrome de Horner, syndrome végétatif du tronc cérébral. 


Des troubles de la sudation au niveau de la face ont été décrits au cours de lésions sus- 
et sous-nucléaires des voies sympathiques. Les voies sus-nucléaires passent du segment 
posterieur de (hypothalamus aux cordons des cornes latérales au niveau de C8 4 D2 
Avec elles passent les voies sympathiques pupillaires prés des faisceaux antéro-laté- 
raux. Le diagnostic différentiel d'une lésion sus- ou sous-nucléaire du sympathique se 
fait par l’épreuve de cocainisation de la pupille. La pupille ne se dilate pas par instilla- 
tion de la cocaine au cours de lésions sous-nucléaires (épreuve positive de cocaine 
Dans les lésions sus-nucléaires le jeu pupillaire se révéle extrémement vif et 
se caractérise par du myosis avec rétrécissement de la fente palpébrale (pseudo-Claude 
Bernard-Horner). La combinaison de sudation faciale hémilatérale (épreuve de Minor 
et d’un pseudo-Horner indique une lésion des voies végétatives au niveau du trone céré- 
bral et de la moelle allongée. D’aprés nombre de cas observés, le syndrome décrit pré- 
sente une valeur diagnostique réelle méme quand le reste de la symptomatologie demeure 
imprécis. 


Projections cliniques. 


MARCEL MONNIER (Genve). Les centres végétatifs bulbaires (Effets de 
l’excitation faradique du bulbe sur la respiration, la tension artérielle, le 
pouls, la vessie et la pupille chez le chat 


Dans le but de préciser la localisation des centres végétatifs bulbaires, auteur a 
excité systématiquement, millimétre par millimétre, les divers segments du_ bulbe 
rachidien. Adoptant la méthode de Ranson, il s’est servi de linstrument stéréota 
tique de Horsley-Clarke et a pratiqué chez plus de 20 chats des centaines d’excitations 
i Paide d'une électrode bipolaire trés fine et d'un courant faradique faible. Chez tous 
ces animaux, il a enregistré simultanément les effets de chaque excitation sur la respira- 
tion, la pression artérielle, le rythme cardiaque et le tonus vésical ; il a observe en outre 


les réactions pupillaires et somato-motrices 


1. Effets sur la respiration : L’excitation faradique du bulbe modifie énergiquement 
la fréquence et amplitude des mouvements respiratoires, d'une part, la posture des 
muscles respiratoires d’autre part. Ces variations dans la forme de la respiration dif 
férent suivant les structures excitées. Ainsi excitation des formations réticulées ven- 
trales diminue amplitude et augmente la fréquence des mouvements respiratoires, 
en méme temps qu'elle developpe une hypertonie posturale inspiratoire qui peut abou 
tir 4 l'apnée inspiratoire par tétanos du diaphragme. Inversement, excitation fara 
dique des structures dorso-médianes voisines du plancher du 4° ventricule diminue l'am- 
plitude et la fréquence des mouvements respiratoires. Au voisinage du calamus scripto 
rius, ou obex, de l’aile grise et du canal central, cette action inhibitrice développe en 
outre une hypertonie posturale expiratoire qui peut aboutir a Vapnée expiratoire (ou 
inspiratoire suivant lintensité de lexcitation 

Pour ce qui concerne les centres respiratoires bulbaires, il semble done exister un 
antagonisme fonctionnel entre les structures ventrales (formations réticulées ventrales 
et les structures dorso-médianes (substance grise juxta ventriculaire ou peéri canalicu- 
laire 

ll. Effets cardio-vasculaires : L’excitation faradique du bulbe modifie a la fois [a 
pression artérielle carotidienne et le rythme cardiaque. Ainsi, excitation des forma- 


tions réticulées latérales et du cordon ventro-latéral adjacent déclanche une élevation 
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de pression de 40 4 50 mm. Hg. Cette réaction hypertensive, indépendante des réactions 
somato-motrices, se produit aussi chez l’animal curarisé. L’excitation des structures 
dorso-medianes juxtaventriculaires et péricanaliculaires voisines du calamus scripto- 
rius et du noyau pneumogastrique sensitif, déclanche fréquemment une chute de pres- 
sion de 20 4 60 mm. Hg 

Parmi les modifications du rythme cardiaque, les réactions cardio-accélératrices asso- 
ciées 4 une ¢lévation de pression sont exceptionnelles (formations réticulées laterales 
les reactions cardio-modeératrices associées a une chute de pression sont également rares 
plancher du 4° ventricule, racines pneumogastriques). Les variations les plus fréquentes 
consistent en ralentissement du pouls, associé 4 une élévation de la pression artérielle. 
Cette reaction, souvent consécutive # l'excitation des formations réticulées latérales, 
est analogue au réflexe inhibiteur vagal que met en jeu toute élévation tensionnelle 


brusque 


Ill. Efjets sur lappareil digestif : Le péristaltisme gastro-intestinal est inhibe par 
la narcose au pentobarbital de soude (Nembutal). Toutefois, un réflexe de déglutition 
apparait nettement pendant l’excitation des fibres pneumogastriques sur le trajet de 
leurs racines au faisceau solitaire. Par ailleurs, des réactions de vomissement ont ete 


nstatees pendant lexcitation des structures voisines de laile grise 


I\. Effets sur la vessie : L’excitation du segment ventro-latéral du bulbe (substance 
reticulee laterale voisine du noyau ambigu et cordon ventro-latéral voisin du noyau 
lateral du bulbe) éléve la pression intravésicale en méme temps qu'elle déclanche une 

igmentation de la pression artérielle, une mydriase, une polypnée ou une apneée et des 


reactions somatro-motrices homolateérales 


\. Efjets sur la pupille : Les points dont excitation provoque-une mydriase bilaté- 
esont particuliérement nombreux dans les formations réticulées laterales et médianes, 
s formations trigémellaires et le segment ventro-latéral du bulbe. L’excitation du 
gment ventro-latéral voisin du novau latéral et celle du faisceau réticulo-spinal médian 


inchent souvent une dilatation pupillaire homolateérale 


M. L. LARUELLE, M: R. LEVI-MONTALCINI et M''* REUMONT (Bruxelles). 
Les centres végétatifs de la moelle épini‘re chez les embryons de mammifeéres 
chat et lapin). 


Communication constituée essentiellement en la présentation de préparations et de 
projections : 1° sur la premiére ébauche des centres végétatifs de la moelle épiniére dans 
lembryon de lapin ; 2° sur les modifications suivant le développement embryonnaire des 


trois groupes intermédio -interne, intermédiaire, intermédio-externe ; 3° sur les carac- 


téres dese ‘llules et dire clion des neurites des trois groupes 


FUNFGELD ‘Cologne). Du retentissement de la tétanie sur le systéme nerveux, 


Compte rendu d’acces trés particuliers survenus chez 3 femmes atteintes de tetanie 
asymptomatologie trés fruste 

Deux fois accés évoquant lidée d'une hypertension de la fosse cérébrale postérieure : 
inconscience, extension tonique de tout le corps et des extrémités, déviation des globes 
oculaires vers le haut 

Le relichement s’accompagnait de mouvements giratoires brefs chez une malade 
pilus marques chez autre : la phase tonique comportait toujours un arrét de la respira- 


tion ; chaque attaque durait 45 4 G0 secondes ; injection de calcium entrainait une sé- 
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dation rapide ; absence de tout sympt)me neurologique, mais phenoménes subjectifs 


intenses. 

Une 3° malade présentait depuis plusieurs années des accés de tétanie avec perte de 
connaissance, rotation du corps a gauche, mouvements de mastication, rotation extréme 
du bras gauche en dehors et mouvements choréo-athétosiques des doigts gauches. Mémes 


mouvements athétosiques au niveau des doigts droits, le bras restant en général en 


extension. Pas d’arrét de la respiration, pas de chute, mais parfeis déambulation pendant 


laceés ; syndrome d’amneésie psychique. 


Les trois malades furent guéries par l'administration d’A. T. 10 


Conclusions 


M. H. Pette (Hambourg) remercie les auteurs qui se sont intéressés 4 la question 


du systéme endocrino-végétatif et met en relief tout l'intérét d’un tel sujet en repre- 


nant l’exposé trés général des differents syndromes qu il englobe 
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RAPPORTS 


BERNARD SACHS (New York). Problémes actuels concernant lidiotie amau- 
rotique familiale dans ses relations avec les autres maladies héréditaires et 
familiales. 


(Rapport présenté par H, A. RILEY 


L’auteur se propose de discuter les rapports intimes existant entre l’idiotie amauro- 
tique familiale et les autres affections familiales, spécialement lidiotie familiale Juvé- 
nile et la maladie de Niemann-Pick. L’idiotie amaurotique telle qu'elle se présente chez 

dulte n’est pas comprise dans ce groupe. 

A heure actuelle le point le plus iraportant parait étre non pas l'étude des différentes 
formes cliniques, mais la question des facteurs communs a Ces différentes affections ; 
et le fait le plus impressionnant est constitué par le role du métabolisme des graisses dans 
ces Maladies. Les opinions ne sont pas toujours identiques quant au mode de dégénéres- 
cence graisseuse, soit dégénérescence exclusivement intracellulaire, soit apport graisseux 
extracellulaire. Au reste, il importe moins de _ préciser les différences susceptibles 
i’exister entre la dégénérescence graisseuse intra et extracellulaire que de rechercher 
ine explication au fait qu'un trouble du métabolisme des graisses peut étre le facteur 
essentiel d'une affection familiale ou héréditaire. 

Le travail de auteur conduit done a des considérations approfondies touchant aux 
processus chimiques qui conditionnent l’activité cérébrale ainsi qu’a une étude minus 
tieuse des glandes 4 sécrétion interne dans leurs rapports avec Ces diverses affections fa- 


miliales 


ANDRE THOMAS (Paris). Hérédo-atrophies cérébelleuses 
Rapport présente par J.-A. Barri 
“ous le nom d'affections ¢ erébelleuses héréditaires, les neurologistes comprennent la 
iladie de Friedreich et !hérédo-ataxie cérébelieuse de P. Marie. Celle-ci n'est pas une 
maladie autonome, c’est un groupement de plusieurs familles qui possédent toutes ce 


caractere commun de présenter un syndrome cérébelleux, mais quoique interessant cons- 
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tamment le cervelet ou les voies cérébelleuses, le substratum anatomique varie d'une 
famille 4 l'autre. La maladie de Friedreich rentre dans le groupe des hérédo-ataxies 
cérébelleuses, ou plutét des hérédo-atrophies, le terme dégénération étant aussi criti- 
quable au point de vue anatomique que celui d’ataxie a été discuté au point de vue 
clinique 

L’atrophie atteint les voies cérébelleuses afférentes ou efférentes avec quelque prédo- 
minance sur les unes ou les autres suivant les cas (atrophies cérébellipétes et atro- 
phies cérébellifuges . Elie n’atteint pas toujours exclusivement le cervelet; d'autres 
neurones participent 4 latrophie qui devient pleurineuronale, la maladie de Frie 
dreich en est un exemple. 

Les caractéres anatomiques de ces atrophies sont les suivants : atrophie primitive 
et progressive de l’'axone, depuis l’arborisation terminale juqu’a la cellule d'origine 
le processus est alors régressif ; mais dans d'autres cas on se trouve en présence d’un or 
gane constitutionnellement plus petit que nature, d’un organe en miniature ; c'est 

un état hypoplasique ; l'état atrophique et l'état hypoplasique peuvent se combiner 
L’atrophie ne résulte pas de lésions vasculaires, méningées, traumatiques, de processus 
inflammatoires, néoplasiques, infectieux, toxiques; elle est constitutionnelle et syste- 
matique, les neurones cérébelleux symétriques sont pris simultanément. L’atrophi 
des neurones non cérébelleux est également systématisée. 

Les lésions prédominent suivant les cas sur le manteau cérébelleux ou sur les noyaux 
gris centraux. Le néeocérébellum (ou lobes latéraux) est ordinairement plus fragile que 
le paléocérébelleum (vermis ef floculus) plus ancien. 

Les lésions régressives de la maladie de Friedreich affectent divers types : la dispari- 
tion des cellules de Purkinje, l'atrophie de la couche des graisses et de la couche mole 
culaire, avec quelques variantes sur le degré de l’'atrophie et sa répartition dans les di- 
verses couches par exemple, la raréfaction des graisses et la conservation des cellules 
de Purkinje ; l'atrophie lamellaire ; latrophie olivo-ponto-cérébelleuse ; Vatrophie du 
noyau dentelé ; ’atrophie mixte 4 la fois corticale et nucléaire. L’atrophie corticale at- 
teint habituellement les fibres efférentes et les fibres afférentes 

Le méme processus atteint le protoneurone sensitif, quelquefois le deutoneuron 
le ruban de Reil médian), la grande voie motrice (pyramidale). L’atrophie simultane 
du cervelet et des voies cérébelleuses, de la voie pyramidale, de la voie sensitive cons- 
titue le trépied anatomique de la maladie de Friedreich. 

Sont encore atteints avec une fréquence variable : les voies sensorielles, la voie acous 
tique, la voie vestibulaire, la voie optique, les voies centrales de IX et X, les circonve 
lutions cérébrales 

Dans le groupe des autres hérédo-ataxies cérébelleuses (Fraser, Nonne, Sanger- 
Brown, K'ippel et Durante, etc.), l'écorce cérébelleuse est plus souvent atteinte que les 
noyaux centraux. L’atrophie est hypoplasique ou régressive, on y retrouve latrophie 
lamellaire, | atrophie olivo-ponto-cérébelleuse, latrophie corticale pure, etc Les pro- 
cessus cérébellipéte et cérébellifuge s'associent suivant des proportions variables La 
gracilité générale du systéme cérébelleux a été signalée, Parmi les fibres afférentes le 
faisceau cérébelleux direct et le faisceau de Gowers sont constamment atrophiés, tandis 
que dans la moelle le protoneurone sensitif est peu atteint; les faisceaux pyramidaux 
sont ordinairement intacts, Dans quelques famillesles lésions spinales 'emportent sul 
latrophie cérébelleuse. Iciencore l’atrophie des neurones non cérébelleux a été obser- 
vée : atrophie du deutoneurone sensitif, des voies sensorielles, des voies centrales de IX 
el X, de éecorce cérébrale, des corps striés, du locus niger, du corps de Luys, ete 

Les hérédo-atrophies cérébelleuses sont done caractérisées 4 la fois par leurs syst 


matisations et leurs variantes, par leur combinaison avec d'autres atrophies neuronales. 
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Les atrophies des neurones enchainés paraissent indépendantes, elles ne semblent 
pas se propager d’un neurone 4 l’autre comme les atrophies transsynaptiques. 

Une spécificité anatomique a été accordée a la présence de renflements sur le trajet 
des axones, 4 la conservation des fibres d’association, au complexus dendritique d’Es- 
table 

Le type anatomique est habituellement constant pour chaque famille, cependant 
entre les membres d’une méme famille, on peut observer quelques différences 

Les différences anatomiques expliquent les dissemblances cliniques dans une large 
mesure. La rigidité d’effort plusieurs fois signalée dans l’atrophie olivo-ponto-cérébel- 
leuse peut n’étre que la conséquence de cette atrophie, qu'il s’agisse d’une vicariance 
automatique qui dépasse le but, d’un enraidissement prémédité en vue de lutter contre 
la menace de déséquilibration. La rigidité parkinsonienne, également signalée, dépend 
plus vraisemblablement de la participation des ganglions centraux. 

Dans tous les types d’H. A. C., des troubles mentaux ont été fréquemment mention- 
nés chez les malades de la méme famille (arriération, débilité, imbécillité, démence pré- 
coce, agressivité du caractére) ou chez plusieurs parents. Des lésions de l’écorce céré- 
brale ont été constatées par plusieurs auteurs, dans les divers ty pes d’H. A. C. 

Le type clinique de la maladie de Friedreich tient ses principaux caractéres de l'a- 
trophie cérébelleuse (cervelet et voies), de l’atrophie pyramidale, de l’'atrophie du neu- 
rone sensitif 

Les déformations des pieds et des mains dans la maladie de Friedreich ont été attri- 
buees par les uns a la paralysie atrophique, a Phypotonie, aux modifications de |’ équi- 
libre des agonistes et des antagonistes ; par les autres 4 une prédisposition spéciale aux 
malformations multiples du squelette ou status dysraphicus (Bremer, Curtius 

L’'anatomie pathologique n’explique pas tout, par exemple certains tremblements, 
es secousses brusques des membres, l’instabilité choréiforme, etc... I] n'est pas illo- 
gique de supposer qu’avant de s’atrophier objectivement les neurones ont subi une déva- 
luation physiologique. Il est, d’autre part, surprenant que des types hypoplasiques se 
révélent assez tardivement, peut-étre faut-il en chercher la cause dans I’atteinte d'autres 
neurones et le fléchissement des suppléances. La valeur physiologique des atrophies 
neuronales est trés discutable. 

On peut faire rentrer dans le groupe des héréedo-ataxies cérébelleuses la dégénéres- 
cence optico-cochléo-dentelée (Nyssen et van Bogaert). Des lésions cérébelleuses ont été 
decrites dans l’idiotie amaurotique familiale (forme infantile, forme juvénile, formes 
tardives). Des altérations plus spécifiques du cervelet ont été décrites dans la forme cé 
rébrale de cholestérinose généralisée (L. van Bogaert, Hans J. Scherer, E. Epstein). 

La parenté des hérédo-atrophies a été admise avec la paralysie spasmodique familiale 
de Strimpell (surtout pour la maladie de Friedreich). Les ressemblances avec la maladie 
de Chareot-Marie, avec la névrite hypertrophique de Dejerine et Sottas, ont été signalées 

L’étiologie se réduit au caractére familial et 4 hérédité. Le type Friedreich est sur- 
tout familial et débute ordinairement plus t6t que les autres H. A. qui s’installent entre 
“0 et 45 ans. L°’homochromie est un caractére important. Il existe des cas isolés de l'un 
ou l'autre type. Peut-étre conviendrait-il de faire rentrer dans le groupe des atrophies 
constitutionnelles, des observations isolées dans lesquelles le processus abiotrophique 
est en cause, par exemple les cas d’atrophie cérébelleuse tardive (P. Marie, Foix, Ala- 
jouanine), Dans quelques familles il y a des membres qui se présentent sous l’aspect 
Friedreich, les autres sous un autre type d’H. A. C. 

Le caractére récessif a été accordé 4 la maladie de Friedreich, le caractére dominant 
aux autres H. A. Les conditions d’apparition des H. A. C. ne sont pas comparables aux 


‘olg Mendéliennes qui s’appuient sur une expérience scientifique d’hybridation. 
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Diverses théories pathogéniques ont été proposées : processus abiotrophique, vita- 


lité moindre des neurones, résistance affaiblie, usure, sénescence. Dans les H. A, ¢ le 


neurone ne serait capable d’assurer la permanence de sa_ reconstitution que pour un¢ 
période déterminée de la vie. Ll est impossible de presumer dans quelle mesure le prin 
cipe originel est gamétique ou zygotique. L’atteinte d'un rejeton, lintégrite de lautrs 
ont attribuables soit 4 la présence d'un élément de sensibilisation, soit 4 la présence 
ou 4 Pabsence d'un correctif. On ne sait dans quelle mesure une part doit étre accordes 
un élément exogéne ou aux désordres biologiques qu’il est susceptible dentrainer 

Les mutations spontanées ont été incriminées. Peut-on établir un rapprochement 
avec apparition de génes létaux ou sublétaux liés a un effet phénotypique dominant 
démontree pour diverses anomalies ou malformations constitulionnelles. Parmi les 
anomalies signalées 4 la suite d’hybridation de croisement d’espeéces différentes ou 
d’accouplement de la méme espeéce, on n’a pas observe jusqu’ici d’héredo-atrophies 
neuronales en serie 

Quelques faits empruntés a la pathologie comparee doivent retenir Vattention 
maladie cerébelleuse avec dégénération des cordons posterieurs et lateraux de la moell 
chez une chienne et sa fille (Mollaret, Robin et Bertrand) ; atrophie olivo-ponto-cére 
belleuse familiale chez le chat (Finley et Brouwet1 les cas non familiaux d’ hypoplasie 
cerébelleuse de Herringham et Andrews, Langelaan, chez le chat. 

Dans ce groupe d’affections, comme dans beaucoup d’autres, Vindividualite inter 
vient sous diverses formes 

Si on considére les cas franchement hereditaires, il faut chercher lorigine de la pre 
miére atteinte non pas chez les ascendants immeédiats, mais dans la generation ant 
rieure 

La conception d'une vitalité moindre des neurones n’exclut pas intervention du 


processus plus général (trouble du metabolisme, substance manquante 


N. JONESCO-SISESTI et M. G. STROESCO (lucarest). Considérations géné 
tiques sur les maladies héréditaires des noyaux de la base du cerveau, sur les 
myopathies et la neurofibromatose de Recklinghausen 


Au lieu d’envisager séparément toutes ces maladies, ce qui nous forcerait a des redites 
nous avons préféré en extraire quelques considérations générales, qui, sans avoir la 
valeur d'une loi, pourront étre présentées comme des conclusions d’ensemble et vau- 
dront pour toutes les maladies de notre rapport, quelle qu’en soit la diversit« 

Cliniquement et anatomiquement, en effet, rien ne semble réunir la chorée de Ifun- 
tington et les myopathies, la dégénération hépato-lenticulaire et la neurofibromatose 
de Recklinghausen 

Il n’en est pas ainsi des liens généliques. Considérées sous cet angle, les maladies de 
notre rapport sont étroitement liées entre elles par leur subordination aux lois mende- 
liennes, ou a Celles de plus en plus complexes—- qui dérivent des principes fondamen- 
taux établis 4 jamais par le moine de Brunn. Subordination toute générale et fort difli- 
cile & analyser du reste, car un arbre généalogique humain ne se superpose que tres 
exceptionnellement 4 une expérience sur les plantes ou les animaux de laboratoire. 

Et c’est la chose facile 4 concevoir. La difficulté de trouver des individus purs au 
point de vue du caractére 4’ examiner, la longévité des générations, le peu de prolificite 
de l’espéce humaine, l’impossibilité de faire des croisements 4 volonté et surtout lin- 
finie complexité factorielle de l’étre humain, donnent a l’application 4 Vhomme des lois 


mendeétiennes un aspect trés schématique 
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A cette difficulté s’ajoute encore la rareté de bonnes observations médicales avec 
arbre généalogique étendu a un nombre suffisant de générations et établi apres examen 
individue! de chaque membre de la famille. L’avenir nous montrera peut-étre que de tels 
documents, pour atteindre toute leur valeur, devront devenir la propriété de l’Etat, 
ou des institutions qui se chargeraient d’en poursuivre | étude sans limites 4 travers les 


générations suivantes. 


! La premiere conclusion qui se dégage de notre travail, basé sur examen d'un 
nombre considerable de documents, est qu’aucune des maladies héréditaires éltudiées par 
nous ne reléeve, généliquement parlant, d'un jacleur unique, mais dun groupe de jacleurs 

ll est, en effet, impossible d’expliquer par un facteur morbide unique la complenité 
de la maladie familiale la moins riche en sympt6émes. La notion de « polypheénie » est bien 
plus une appellation éLymologiquement heureuse quelle n'est une explication pathoge- 


nique d'un phenomene frappant par sa fréquence 


Dans le méme arbre généalogique on rencontre, 4 céte des formes classiques dune 
maladie familiale, des formes parcellaires, mono- ou oligo-symptomatiques. Parfois | 
méme sujet présente pendant un nombre d’annéesun faisceau restreint de signes de la 
maladie, quilte » voir celle-ci se compléter a un age plus avancé du sujet 

En voici quelques exemples. Barnes et Hurst rapportent le cas dune famille dans la- 
juelle 2 fréres avaient une maladie de Wilson typique avec phénomeénes hépatiques et 
phénomenes nerveux, alors que 2 autres n’en présentaient que les signes cirrhotiques, 

Kehrer a cree pour des cas semblables rencontrés par lui expression de « Wilson abdo- 
minal». Le méme auteur note dans une observation, a cOte des 4 fréres atteints de pseudo- 
sclérose classique, une scour chez laquelle on ne découvrait que Vanneau cornéen 

Dans la famille de Struwe et Steuer, parmi les 7 enfants d’une mére malade de neuro- 
fibromatose de Recklinghausen, 2 présentaient la maladie au complet, 2 autres n'avaient 
que des manifestations neurologiques centrales, le 5* avait uniquement des tumeurs kk 
long des nerfs et le 6¢ seulement des taches cutanées ; le 7¢ était indemne. Dans la famill 
crite par Thoma, un des 4 fréres avait une neurofibromatose classique, un autre uni- 
quement la pigmentation caracteristique, les 2 derniers étant normaux i la date a 
examen. Dans celle qu’'apporte Schréder et qui s’étendait sur 3 générations, 3 membres 
presentaient un Recklinghausen complet, 4 membres n’avaient que les taches « café 
au lait {2 autres des troubles psychiques. Curtius, dans son beau livre sur les maladies 
hereditaires, cite lui aussi des familles ol certains membres réalisaient la forme classique, 
alors que d'autres ne presentaient que des manifestations cutanées, des formes cére- 
brales, ou uniquement des neurinomes de l’acoustique. Cette derniére forme est égale- 
ment realisée dans les observations de van Bogaert, de Balli, de Minski of le diagnostic ce 
nature serait impossible 4 faire s’iln’y avait pas le caractére héréditaire et les phénomeénes 
du groupe neurofibromateux chez d’autres membres de la méme famille. A ce propos il 
nest pas sans intérét de rappeler ici que Cushing a ex primé depuis longtemps l’opinion 
que les tumeurs de acoustique ne sont autre chose que la manifestation monosymp- 
lomatiq ie d'une neurofibromatose 

Dans le Brain, du mois de décembre 1937, Maas publie les résultats d'une large en- 
quete portant sur 57 familles atteintes de dystrophie myotonique. A cété des formes 
complétes, il note des formes tout a fait parcellaires, mono- ou oligo-symptomatiques 
Lurschmann apporte dans le traité de Bumke et Foerster la description d'une famille 
dans | quelle, u cote des malades classiques il en enistait d'autres n ayant que la cata- 


racle ou l'aplasie testiculaire. Henke et Seeger nous montrent un bel arbre généalogique 


dans lequel est illustrée cette remarque, fréquemment soulignée dans la littérature, que 
dans les 


ilies de myopathie myotonique les premicres generations ne presentent 











375 CONGRES NEUROLOGIQUE INTERNATIONAL 


souvent qu'une cataracte, la maladie ne se constituant compléetement que dans la 2° ou 
la 3¢ génération. 

Mais nulle part les cas frustes, 4 symptomatologie unilatéralisée, ne se rencontrent 
avec une fréquence égale 4 celle que nous offre la chorée chronique de Huntington. Ci- 
tons les cas de Oppler, de Neustddter, de Scheeler de Tiecke, de Frank Wolfgang, 
Momke Bruhn, de Davenport et Muncie, de Meggendorfer, de Curran, etc. Nous n’exa- 
gérons pas en affirmant que presque toutes les familles atteintes de chorée chronique 
offrent des cas frustes ou oligosymptomatiques, notamment des cas uniquement psy- 
chiques. C’est de la constatation de telles formes quest née la notion d’ « état choréo- 
pathique » de Kehrer ainsi que l’expression de « Chorea de Huntington sine chorea » de 
Davenport. Ce dernier auteur distingue dans la chorée chronique 4 biotypes différents, 
et Kehrer décrit 4 cété du noyau principal de la maladie, 7 phénotypes distincts 

Nous pensons que la multiplicité des formes et surtout la présence de formes partielles 
de la méme maladie doit se concevoir d'une tout autre manicre. 

Une maladie familiale du systéme nerveux, quelle qu'elle soit, n'est pas | exteériori- 
sation d’un « géne », ou d'un facteur unique, mais d'un groupe factoriel dont la manifes- 
tation parcellaire réside pour nous dans le phénoméne de soudure découvert par Morgan 
au cours de ses longues recherches sur la drosophila melanogaster. 

Morgan a montré que les fecteurs et les groupes factoriels qui composent les chromo- 
somes sont rattachés les uns aux autres par des liens de puissance trés inégale. C'est 
ainsi que certains groupes se disloquent facilement au cours de la division cellulaire, leur 
soudure étant faible, alors que d’autres au contraire se disloquent trés difficilement. Les 
facteurs yeux-blancs et ailes-jaunes de la drosophila par eXemple, restent etroite- 
ment unis dans 9% %, des cas, leur soudure est donc presque totale. Par contre, les fac- 
teurs yeux-blanes et yeux-ronds ne restent accolés, d’aprés Morgan, que dans 56 ® 
des cas, leur soudure est done faible, presque aussi faible que celle qui attire des fac- 
teurs compris dans des chromosomes différents. 

C’est cette soudure plus ou moins serrée entre les chromoméres du méme groupe fac- 
toriel qui explique dans cette conception la diversité des formes cliniques de la 
méme maladie. Sile groupe factoriel qui commande une maladie passe en entier chez 
un des descendants, on aura une maladie compléte. S’il se disloque et ne passe qu’en 
partie, on aura une maladie partielle répondant qualitativement aux particularités des 
chromoméres hérités. 

On est encore dans lignorance des lois qui régissent intimement ces attractions. Mor- 
gan lui-méme n’a fait jusqu’a présent que constater les phénoménes que nous essayons 
dappliquer 2 la génétique humaine. 


2. A l'autre extrémité du type parcellaire, dont nous venons de voir la signification, 


on rencontre dans les maladies hérédilaires du systéme nerveux le lype complexe 

La connaissance de celui-ci fail comme un trait d’union entre des maladies considérées 
jusqu’a présent comme des entités autonomes et souléve un probleme concernant I’ élendue 
de leurs frontiéres réelles. Et c’est lo un des points fondamentaux de la question. 

Quand on parcourt, en effet, comme nous l’avons fait cette fois pour les maladies 
familiales traitées dans ce rapport il y a 5 ans ct pour Jes maladies familiales de la moelle, 
l'immense matériel enregistré par la littérature neurologique, on s’apercoit que beaucoup 
«le maladies familiales, considérées comme fort dissemblables a 1 époque de leur descrip- 
tion originelle, se trouvent aujourd hui réunies par toute une gamme de formes come 
plexes ou intermédiatres. 

Celte constatation, éclairée par les résultats apportés pendant ces derniéres années par 


la génétique, devra conduire tot ou tard a une nouvelle classification des maladies fami 
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liales du systéme nerveux dont nous donnerons dans ce rapport quelques suggestions 

Commencons tout d’abord par exposé de quelques documents. 

Lithy publie Vobservation d'un malade atteint d'une dégénération hépato-lenticu- 
laire ; 2 fréres du méme malade souffraient de dystrophie musculaire progressive, une 
sceur avait des crises d’épilepsie du type Bravais-Jacksonien, une autre sceur était une 
maniaco-depressive et la 3° faisait une paraplegie spasmodique. Higier note la maladie 
de Parkinson chez le pére ou lun des grands-parents des malades ayant la dégénération 
hépato-lenticulaire. Schenk a trouve dans une famille 3 fréres frappés de pseudo-scle- 
rose, une sceur atteinte de psychose maniaco-depressive, et un frére suicidé. Les malades 
de Schwalbe atteints de spasme de torsion provenaient de deux générations de Parkin- 
soniens. Ceux de Collier, Fossey et Mankovsky-Czerny souffrant également de spasme de 
torsion avaient parmi leurs ascendants de nombreux cas de choree ou de tics. Kehrer 
i: trouve réunis dans la méme famille le spasme de torsion, lidiotie et la rétinite pigmen- 
Laire 

Giertsen décrit une famille de choreiques chroniques dans laquelle un des membres fai- 
sait une maladie de Wilson et sa sceur un syndrome atheétosique. Korbsch trouve la chores 
ie Huntington associée, dans la méme famille, « la maladie de Pick. Hempel note un cas 

Wilson dans une famille trés riche en cas de chorée. Momeke Bruhn trouve dans la 
méme famille des chorées chronique set, en outre,3 cas de schizophrenie 2 cas d idiotie 

mgénitale, 4 cas de microcephalie, sans compter les cas présentant uniquement des 
troubles psychiques de faible intensité. Meggendorfer nous donne un arbre généalogique 
trés méticuleusement établi ou Lon voit, 4 cote de la chorée typique, des cas de rigidité 
lVidiotie et de démence précoce. Josephy reproduit dans son article du traité de Bumke 
et Foerster un arbre généalogique d’aprés Entres et un autre d’aprés Freund of lon 
trouve cote de choreiques typiques, des formes wilsoniennes. Greppin signale une 
famille de choréiques avec athétose et paranoia et Josephy une famille avec chorée chro- 
nique, démence précoce et spasme de torsion. Nombreuses sont également les observa- 
tions ott la chorée de Hutington est associée dans la méme famille avec lépilepsi« 

La méme complexité de manifestations se rencontre dans les maladies héréditaires 
lorigine nucléaire ou du cadre considéré comme musculaire. Boeyers a eu loceasion 
Vétudier 35 familles frappées d’atrophie musculaire d origine médullaire. La plupart des 
membres malades de ces familles réalisaient le ty pe « lassique de Charcot-Marie. Mais il 

existail qui présentaient une névrite hypertrophique, des troubles psychiques pou- 

int aller jusqu’s Vidiolie, des troubles endocriniens et vegétatifs et, dans quelques cas, 
les phenomeénes spasmodiques et un tableau clinique qui les rapprochaient de la maladie 


le Friedreich. Un document en tous points analogue a 


‘te fourni par un des assis- 
tants de la Clinique neurologique de Brouwer association dans la méme famille de la 
maladie de Chareot-Marie, de la névrite hypertrophique et de la maladie de Friedreich 

Dans une famille de myopathiques rapportée par Henner on trouvait une paraplegic 
spasmodique et, a !examen anatomique, des plaques analogues 4 celles de la scléros¢ 
ultiple familiale. Sjoval, dans une étude trés étendue portant sur 161 cas de myopathie 
remarque dans les mémes familles des cas de schizophrénie, d'imbecillité, de névroses les 
us diverses, a cOté des troubles vegéetatifs. Gunther trouve la myopathie familiale as- 
sociee u des malformations et « des troubles trés disparates : turricéphalie, exophtal- 
le, deformations de la dentition et palais ogival. Jendrassik a vu la myopathie coexis- 
ler avec la maladie de Friedreich. Wetsphall'a trouvée dans 4 cas associée a des trou- 
les eXtra-pyramidaux, perturbations myocloniques, choréiformes et athétosiques 
Lundberg, étudiant sur des paysans suéedois la maladie qui porte sonnom, a constat 
dans les familles affligées d’épilepsie myoclonique Vexistence d'autres maladies 
maladie de Parkinson. épilepsie vraie, schizophrenie, idiotie, et d'autres syndromes 
de la série psychopathique. 

REVUE NEUROLOGIQUR, T. 72, n° 4, 1939-1940. 25 
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On pourrait multipiier ces cas, et de propos délibéré, nous laissons pour le moment de 


cote les cas complexesde neurofibromatose, qui vont soulever a la fin de ec rapport des no 
problémes nouveaux de conception, auxquels nous attachons la plus haute importanes 
Il existe done, a cété des formes classiques des maladies familiales du systéme ner- au 
veux, un nombre de plus en plus imposant de documents de génétique humaine, qui qu 
vient rompre les cadres classiques et bouleverser notre Classification des types considérés da 
acluellement, ou décrits jadis, comme types autonomes 
Quand on parcourt linterminabie liste des cas particuliers, on s’apercoit qu’ils sont 
en réalité reliés entre eux par des cas complexes ou intermédiaires. Nous dirons mén gel 
que les cas complexes sont en réalité plus fréquents que les cas dils « purs » et que ceu me 
n’apparaissent comme lels que parce que Uobservation n'a porlé que sur un laps de lemps 101 
trop limite. ou 
Car une des proprietés essentielles des maladies familiales du systéme nerveux est leur 
mula bilité dans le temps. Non seulement elles s'aggravent quantitalivement au cours de tra 
Vévolution mais elles peuvent changer qualitalivement daspect et mém passer dun type Ri 
clinique a un auire. (est la une constatation génétique d'une impertance doctrinal 
extréme, puisqu’elle montre parallélement a Vexistence des formes intermédiaires la 
fragilite des cadres cliniques actuellement admis et la nécessité de les réviser la ly I 
miere d'autres conceptions 
Dans la famille H. de observation d’Entres citée par Jesephy, les symptomes cl 
reiques, tres nets au debut, faisaient place ensuite 4 une hypertonie wilsonienne. Dans 
la famille decrite par Meggendorfer quelques membres présentant au début des troubles e 
choreiques associés a des phénomenes akinétiques voient leur symptomatologie se muer = 
en athétose et spasme de torsion. Wetsphal rapporte un cas avec rigidité de la face, diifi- 
culte de la parole et démarche en contracture, chez lequel au bout de 12 ans sont appa- sie 
rus les signes d'une chorée de Huntington assimilant ce malade aux autres de la méme ver 
famille. La transformation inverse dechorée en contracture a été rencontrée par Runge P 
et par Bannwarth, par Claude, Lhermitte et Meignant, par Bielschowsky, par A. Jacob I 
Freund a vu la choree chronique prendre lallure de la maladie de Wilson. Kraepeli vat 
apporte les cas de 2 scours atteintes de chorée de Huntington, dont le tableau clinique + 
s'est transformé en maladie de Wilson. Dans Vobservation de Stertz-Kehrer-Rother un % 
des malades avait souffert, dans la premiere enfance, de crises épileptiques, qui avaient " 
ce} 
disparu 2 la puberté pour faire place a une rigidité progressive avec anneau cornéen 
Ailleurs le spasme de torsion se transforme en parkinsonisme (Maas) ou en un état . 
wilsonien ; chez le malade de Thomalla,en rigidité généralisée. Le malade de Barkmann Mi 
présente pendant 16 mois une maladie de Wilson qui se transforme ensuite en spasme s 
de torsion, Celui de Souques, Crouzon et Ivan Bertrand, qui était en plus un myxcede- par | 
mateux, voit son parkinsonisme se transformer en spasme de torsion. Celui de Marotta nn 
présentait au début une « myotonie congenital et plus tard un spasme de torsio! ; 
Dans le cas de Richter, la maladie a passé entre Age de 11 et 54 ans par les phases sui " 
vantes : chorée, puis athéicse et 4 la fin spasme de torsion the 
De teis faits conduisent nécessairement 4 une conception plus générale. I] n'est plus 
d’aucune utilité de multiplier 4 Vinfinil individualisation des types soi-disant autonomes, 
en ajoutant de nouveaux noms propres 4 ceux qui alourdissent déja trop la Neurologic : 
actuelle, surtout dans son chapitre des maladies familiales bs 
De la poussiére des cas particuliers doivent sortir quelques idées d’ensemble. La pe- a 
riode analytique ne peut que céder la place » une période d’essai synthétique : ve 
a) Les maladies des noyaux de la base du cerveau sont be aucoup plus rappro¢ hées les réby 
lo 


unes des autres que ne lavaient pensé les auteurs qui les ont individualisees 
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Cliniquemenf, elles sont reliées par toute la gamme des formes intermediaires dont 

is n’avons donné plus haut que quelques exemples 

Anatomiquement, tantét elles commencent dans le putamen pour s’étendre plus tard 
Pres- 


au pallidus, tantét elles commencent dans le pallidus pour s’étendre au putamen 


rue toutes débordent tot ou tard vers la région sous-thalamique et vers le cortex, puisque 


dans presque toutes les familles, a cote de la complenite des manifestations neurologiques 


on trouve des degrés divers des manifestations psychopathiques 
Geéenetiquement, elles restent groupees ens mble par la presence dans le méme arbre 
généalogique des formes les plus diverses et surtout par leur possibilité de se transfor- 
mer l'une en l'autre au cours de lévolution. Nous avons vu la chorée ¢ hronique se trans- 
former en Wilson, ou en spasme de torsion, celui-ci se transformer en chorée chronique 


ou en maladie de Parkinson. 

Une maladie rigide devient kinétique et plus souvent encore une maladie kinétique s« 
transforme en maladie rigide, réalisant ainsi |’ « hérédite bipolaire », dont parle Timofeet- 
tesovsky, phénomeéne analogue a celui qui dansles maladies de la glande thyroide donne, 
lu des troubles basedowiens 


uns la méme famille, ici des troubles myxneedémateuwy et 


musculaires, la myopathie d’Erb et la maladie d 


Les deux qrandes maladies diles 
si profondément opposées en apparence, sont réeunies Pune a lTautre tout 


le Steinert,a laquelle la Neurologie francaise a 


bord cliniquement par la maladie « 


né le nom si suggestif de « myopathie myotonique 
différent que par Uintensité des processus de 


Histologiquement ces trois maladies ne 


génératifs ; et électriquement cette conception uniciste a eté prouvéee d'une maniére ma- 


{ par les travaux de Bourguignon 
Dans ce chapitre, Vidée que nous voudrions surlout soumettre au jugement du con- 
gres est celle de Vorigine vraisemblablement centrale des n pathies. Nous he sommes pas 
ndre compte de Vattitude peu classique que nous prenons en émettant cette 


is nous tT 
pothése. Mais vous jugerez par les faits 


c etait en constatant le retard intellec- 


La premiére fois que cette idée nous est venus 
tuel de certains de ces malades. A des degrés divers ces troubles intellectuels, d’autant 
is frequent que le début de la maladie es plus précoce, ont été observes 


w d'autres auteurs : Joffroy, G. Ballet et Delherm, Pierre Marie et G. Gui 
iin. Vizioli trouve des troubles psychiques chez 36 °, des malades étudiés par lui ; Ber- 
ichi les rencontre dans la proportion de 46 et chez Prismann cette proportion 


ionte a 50 des cas 
Mais il y a plus. Chez trois de nos malades nous avons trouve, + cété des symptdémes 
yopathiques, des signes pyramidaux. Des faits semblables ont été notés par Jendrassik 
par Kollaritz ; par Babonneix et Roederer ; par Babonneix et Lhermitte ; par Minkow=- 


skl et Sidler ; par Spanio et par Watermann 

Plus intéressantes pour nous sont les observations ot les myopathies coexistent avec 
les phenoménes extrapyramidaux. Dans la famille décrite par Lithy on trouve, + cdté 
es Membres myopathiques, un malade atteint de pseudo-sclérose, un autre de crises 
laco-depressives, un 3¢ de spasme de torsion. Dans lobservation de Le Noir et Be- 
on la myopathie s‘associait tla chorée. Dans celle de Westphal la myopathie coexis- 
itavec des mouvements « choréo-myocloniques » siégeant précisément dansles membres 


En 1924, Foix et Nicolesco publient dans les Annales d’ Anatomie pathol 


rophies 
l¢@ les résultats de lexamen histologique de 2 myopathiques et d'un thom- 


qu 


senien. Dans les deux affections ils trouvent des altérations cellulaires intéressant le 


fiobus pallidus, la région infundibulo-tubérienne et les cellules i pigments noir du trone 
rebral 
de lorigine centrale ou d'une 


lous ces documents nous semblent plaider en faveur 


participation centrale au mécanisme de production des myopathies. Or, cette participa- 
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tion une fois prouvee, on verrait s’ébranler toute la classification actuelle concernant les 





maladies familiales du systéme nerveux. 
e) Avec les atraphies musculaires, dont le type est réalisé par la maladie de Charcot-Marie, 
nous entrons dans les maladies familiales de la moelle. La plupart d’entre elles ne sont | 
pas exclusivement médullaires. 
La encore nous rencontrons dans les mémes familles des formes classiques et, 4 cété 
d’elles, des cas de névrite hy pertrophique et des cas de Friedreich. 
Or, la maladie de Friedreich n’est pas cantonnée a la moelle. Le cervelet y participe, 
Et nous ne sommes pas convaincus que le cervelet soit la seule formation intracranienne 
intéressée dans la maladie de Friedreich. En tout cas, nous avons montré en 19314 que la 
maladie de Friedreich fait partie d'une entité morbide qui, tout en restant médullaire 
dans sa symptomatologie fondamentale, se complete trés frequemment par les signes 
cérébraux les plus divers ; 
Dés lors que faut-il en croire ?Commentinterpréter cette intrication infinie des mala- i 
dies familiales, dans lesquelles le type « pur » est exception et le type complexe la régle 
Mais existent-ils en vérité ces types « purs », quand on se donne la peine d’observerles — | 
malades pendant toute leur vie et de suivre l'arbre généalogique pendant plusieurs géné- 
rations 
Que l'on veuille bien + ce sujet meéditer sur deux documents. Strampell a base 
description de la maladie familiale qui porte son nom sur deux cas : l'un © pur set y" 
autre avec des signes cérébelleux rappelant la sclérose en plaques. Le « pur » ayant suc- 
combé le premier, examen anatomique révéla des lésions cérébelleuses que rien ne 
faisait prévoir 
Barnes et Hurst déja cités par nous ont deers! une famille dans laquelle certains me 
bres présentaient une dégénération héepato-lenticulaire classique et d'autres unique- 
ment la cirrhose. La mort d’un de ces derniers a apporte la surprise de la plus « 
r iclerislique des dégénérations lenticulaires 
En présence de tels faits, il est diflicile de continuer 4 croire en la séparation ex 
sive des maladies familiales décrites comme entités indeépendantes dans nos livres 
plus réputés., Elles nous apparaissent bien plus comme des formes cliniques differen 
dun processus hérédo-dégénéralif assez général atteignant avec prédilection soit lune 
autre région du névrare. Et c'est dans cette predilection régionale, ou de systéme, qu 
réside la base d’une nouvelle syntheése, aussi bien pour les maladies de notre rapp 
que pour celles qui n’en font pas partic 
Quant a la diversité des formes intermédiaires celles qui relient entre elles les ma 
dies les plus opposees en apparence, nous pensons quelle s’explique li encore pal 
nature de soudure factorielle dont nous avons parle plus haut. Plus le nombre de facteurs 
morbides que cette soudure maintient unis dans les chromosomes au moment de la diy 
sion cellulaire est grand, plus complexe sera la maladie. Et vice versa. Peut-etre 
chromomeéres porteurs de facteurs nocifs ont-ils une topographie speciale dans chaq 
chromosome humain 
routes les découvertes de Morgan portent ® penser qu’ilen est des maladies humaines 
comme des ailes et des yeux de la drosophile, dont les nervures et la couleur sont ¢ 
mandées par la place occupée dans chaque chromosome par les facteurs correspolr 
dants et dont les modifications dans les générations suivantes sont régies par des cha 


gements équivalents dans la topographie de facteurs intrachromosomiques 


3 La multiplicité des facteurs explique aussi la difficulté de préciser le mode 4 10 
transmission des maladies des noyaux de la base du cerveau, des myopathies et de @ ; ani 


maladie de Recklinghausen 
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ernant les 
Outre la rareté des arbres géenéalogiques méticuleusement établis et suflisamment 


‘ol-Marie, étendus, la difliculte s’accroit parfois du fait d'une descendance reduite a | ou 2 enfants 





*s ne sont | Souvent encore la mort de certains sujets a un age relativement jeune les fait passer 
dans les arbres généalogiques pour des sujets normaux, alors que s‘ils avaient vécu 
et, a cote is longtemps, la maladie aurait pu s’exterioriser, donnant 2 arbre génealogique un 


tout autre aspect 


participe. La chorée chronique est, de Vavis unanime des auteurs, une maladie dominanie. Etant 
cranienne ne tare d’apparition essentiellement tardive, c’estici qu'il faut se meéfier de considérer 
134 que la comme bien portantes des personnes qui ne sont parfois que des malades non encore 
nedullaire narvenus au terme de lextériorisation de leur affection. Il faut ajouter aussi que dans 


une des maladies familiales etudiées dans ce rapport le polymorphisme clinique mest 


les signes 


i is riche ni plus varie. De la obligation d’inscrire dans arbre généalogique comme 
des mala- itant de formes cliniques de la maladie, tous les cas de troubles psychiques, perver 
la révle ? ' des sens, ¢pilepsie et modifications du tonus musculaire 
server les La maladie de Wilson, dont la plupart des auteurs ne séparent pas la pseudo-scléros 
purs géne- est une affection récessine. Elle n'est pas li¢ée au chromosome sexuel comme certains ont 

ilu Vaflirmer, Son caractére réecessif explique sa rareté et son apparition sporadique 
a basi onnaissance des lois mendéliennes montre clairement comment et pourquoi elle 
pur »et peut rester cachée pendant plusieurs générations. Wilson niait son caractére heérédi- 
vant suc- laire et n’'admettait que son caracteére familial. C’est Hall qui a montré le premier que 
rien né degéneration hepato-lenticulaire pouvait se transmettre aux descendants. Les docu- 
nts qui se sont multipies ulterieurement ont contirme observation de Hall 
ine met Le spasme de torsion Wa pas recu une classification définitive. Il semble se transmettre 
3 unique ne ma niére plutot récessive 
| plus « . (est une affection, en toutcas, qui souléve des problemes quant a lorigine meme de 
iractére héréditaire. Beauc oup de spasmes de torsion sont apparus apres la guerre 
poe ime une sequelle de Vencéphalite léethargique dont on connait Vaflinité pourle sys- 
asia leme extrapyramidal 
lifférer Sagit-il de deux maladies differentes, Pune héreditaire et dégénérative, Pautre acquise 
F ut el infectieuse ? Ou bien episode infectieux n’a-t-il fait que déclencher la maladie, 
Léme, que lant le réle d'un facteur conditionnel, dont nous parlerons dans le chapitre suivant ? 
e rapport Des maintenant on peut répondre que tous les spasmes de torsion heéereditaires n’ap- 
| issent pas a la suite d'une maladie infectieuse, et, d’autre part, que les spasmes 
‘tone deliologie encéphalitique observés par nous aprés la guerre ne se transmettent pas 
ore pat descendants. Les deux notions ne sont done point superposables 
e facteurs Quer qu'il en soit, le Lerrain semble jouer dans la genese de la maladie un rdle qui 
de la dis est pas fait pour simplifier la question. A propos d’un cas de la Clinique Neurologique 
b-atre P’G. Guillain, Zador réunit toutes les observations qu’ila pu trouver dans la litte- 
ng chad ture medicale. Au total, 65 cas, dont 45 chez des Israélites et 20 chez des Ariens. Aucun 
ces derniers ne présentait un caractére héréditaire et parmi les Israélites la maladie 
numaines eclail le type herédit aire dans 17,7 ©, des cas 
on? pas Les problémes que souléve la maladie de Parkinson ont quelque analogie avee ceux 
— peses par le spasme de torsion 
reg fout comme dans l’affection précédente, le caractére héréditaire n apparait ici que 
s une proportion limitee (15 ©, Curtius, Nagy Allan, qui Va étudie sur 24 arbres 
cenealogiques, lui trouve une transmission duminante 
mode de ‘out comme dans le spasme de torsion, le tableau parkinsonien est réalisé indeépen- 
s et de 1a ' damment aussi bien par la prédisposition heéereditaire et par lencéephalite épidemique, 
Mais la barriére eliologique nous parait ici plus nettement tranchee que dans le spasme 
} de torsion 
' 


: 
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I! faut d’ailleurs ajouter que la maladie de Parkinson implique au moins aulant a héré- 
J 1 


dité vasculaire que Uhérédile nerveuse. Les parkinsoniens, en effet, sont des artério-sclé 
reux multiples qui fixent leurs lésions vasculaires tantét sur le cerveau tantot sur |e 
viscéres. Et quand il y a lesion céréebrale, elle nest pas toujours strictement limitée a 
systeme extrapyramidal 

Dans la myotonie de Thomsen et dans la dystrophie myotonique de Steinert la transmis 
sion est dominante pour la plupart des observations 

La question de la transmission des myopathies (dystrophia musculorum progress 
est plus discutée 

Bon nombre d’auteurs considérent§ cette transmission comme dominante. Lo obser 
vation de Minkowski et Sidler plaide en faveur du caractere récessif de la transmissior 


Cette recessivite serait elle-meéeme liee au sexe, pulsque la maladie dans lobservation 


de Kostakow est portée surtout par les hommes qui la recoivent de leurs meéres bien 
portantes. Sutova admet lui aussi que la maladie se transmet surtout par les femmes, 
mais ses conclusions sont pour une transmission dominante. Telle est egalement lopi 
nion de Meldolesi 

La neurofibromatose de Recklinghausen est considérée dans la grande majorite des 
documents publiés jusqu’s présent comme une maladie duminante. Dans une étude re 
cente «Sur lhérédité de la neurofibromatose», Peyron, Kobozieff et Zimmer montrent que 
pour eux cette affection ne presente pas une heredité si simpl lis en décrivent 
trois modalités de transmission : a) une forme monomeére dominante ; b) une forme n 
mere récessive,et ¢) une forme dimeére dans laquelle les deux facteurs coexistent, lun pr 
vant modifier la régularite schematique de Vautre 

A\insi étude de la maniére dont se transmettent héreditairement certaines des mala 
dies familiales du systéme nerveux vient confirmer notre conclusion exprimeée plus haut 
que ces maladies ne sont pas produites par un seul facteur, mais par un groupe facto- 
riel. A Vheure actuelle, il est géenétiquement prouve que le méme facteur peut étre do 
minant dans une espéce zoologique et récessif dans une autre. Des experiences recentes 


semblent pouvoir démontret 


i possibilité de transformer de récessif en dominant et de 


dominant en récessif le méme facteur chez la méme espéce 
S'ilen est ainsi, on peut concevoir que la méme maladie humaine peut étre 1 cause 
des facteurs conditionnels non encore etablis dominante dans une famille et reces- 


sive dans une autre, quand la multiplicité factorielle ne vient pas compliquer davan- 


tage les lignes d’un arbre géenealogique 


i La quatriéme conclusion qui se dégage de nos recherches sur les maladies des 
noyauNr de la base est celle de la p rlictpati m pr hable d'un facteur ndilionnel dans 


la genése de cerlaines maladies héréditaires 

Il nous plairait beaucoup dinsister ici sur les mutations expérimentales et sur lt 
fosse qui commence a se combler a Vheure présente entre les mutationnistes d'une part 
et les néo-Lamarkiens de lautre 

Cela nous permettrait d’envisager lorigine méme des maladies familiales et de dis 
cuter le rédle morbigéne possible de certaines toxi-infections, Mais cela sortirait du cadre 
strict de notre rapport 


Nous dirons simplement, e 


1 passant, que la consanguinilé, tant accusece pal tous les 
auteurs, ne crée pas la maladie, mais seulement lui permet de se révéler. Elle joue pour les 
maladies récessives. Tant qu'un dominant bien portant se mariera avec un heteroz) 

gote porteur 4 Pétat latent de la maladie, celle-ci ne s’extériorisera pas. Et cela pourra 
durer pendant de longues générations., Mais dés qu'un hétérozygote sain en apparenee 


rencontre dans le mariage un autre hétérozygote pareil 4 lui, la maladie fera son appa 
rition 


] 
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Un role analogue semble étre dévolu au facteur conditionnel 

Car voici ce que nous avons constaté. Bannwarth rapporte d’aprés Fejsulajen le cas 
d'une triple generation de chorée chronique ou dans les deux premieres génerations la 
maladie s'est installée chez les femmes pendant la grossesse. Dans une autre famille 
de choreiques citee par le méme auteur, une jeune femme de 20 ans voit apparaitre la 
maladie au 3° mois de la grossesse. L’avortement provoqueé est suivi de guerison 

Dans la famille étudiée par Matzdorf, la chorée s’extériorise chez un enfant au cours 
d'une scarlatine pour disparaitre au bout de 6 mois. Sainton la vue apparaitre apres 
es oreillons et Entres aprés un traumatisme chez un sujet dont le pére et la sceur étaient 
galement choréiques 

Meggendorfer confirme lui aussi apparition de la chorée de Huntington apres les 
maladies infectieuses 

Minkowski et Sidler ont signalé apparition de la myopatthie apres ta coquelu he 
Lewandowsky la maladie de Thomsen apres la fiévre typhoide, et Kelhrer la pseudo 
sclérose de Westphal-Strampell apres la grossesse 

Il existe done des sujets bien portants en apparence, mats appartenant des familles 

rees, chez lesquels intervention d’un facteur exogéne, force la maladie a s'exteriori 
ser. Que deviendraient ces sujets sans lintervention de cet élément accidentel ? Peut 

e feraient-ils la maladie quand méme, la cause exogéne ne faisant qu’anticiper son 
pparition 

Mais il est également plausible d’admettre que certains d’entre eux ne la feraient pas 
Chez une de nos malades la chorée commenceée avec la grossesse a disparu avec LTavorte 
ment. Chez le malade de Matzdorf la chorée déclenchée par la scarlatine a gueri au bout 
de 6 mois. Et dans beauc oup de familles tarées on rencontre, céte des membres indis- 
cutablement malades, des sujets bien portants n’ayant hérité que d'une imperceptible 
fragililé dorgane qui n'attire [attention qua loccasion d'un accident généralement infe 
lieu il ique 

rout se passe en somme comme si chez certaines personnes la maladie familiale avait 
besoin pour s’extérioriser d’un facteur conditionnel sans lequel elle napparaitrait pas 
uu apparaitrait plus tard 

La notion d’un facteur conditionnel ayant son réle dans la production d'une particu- 
larite héréditaire est confirmé par les travaux de Morgan. Dans son élevage de mouches, 
ce savant a remarqué l’apparition d'une race # ventre brun fonce toutes les fois que la 
multiplication se faisait en milieu humide. Tant que duraient les conditions d humidite, 
e caractére acquis se transmettait héréditairement selon les lois mendeliennes aussi 
mgtemps qu’on pouvail le suivre. Mais dés que (humidité disparaissait, le ventre des 
mouches reprenait sa coloration normale 

linsit dune les recherches de génétique expérimentale et les observations de clinique hu- 

maine plaident ensemble pour Uevristence d'un facteur conditionnel commandant dans cer 


les maladies familiales 


nes eirconstances Téclosion ¢ 
Cesta cette loi que se rattache aussi la constatation que le spasme de torsion, la mala 
die de Wilson et la maladie de Westphal-Strampell sont fréquentes chez les Israélites 
Est de Europe et aussi en Allemagne et en Suisse, mais relativement rares en 
France, en Italie, en Espagne. La maladie de Parkinson et la chorée de Huntington 
semblent plus fréquentes parmi la population anglaise. La plupart des observations 
ccordent que la chorée chronique est tout a fait exceptionnetle parmi les Israélites 
o \ lopposé du facteur conditionnel, qui joue le réle d'un catalyseur dans leclo- 
sion de certaines maladies héréditaires, se place le phénomene d anté position elt dagqra- 
lion qui favorise au contraire extinction de la maladie. 


Curieux phénomeéne, non encore expliqué, ennemi de la fixité et de la durabilite d'une 
| pig 
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mutation, a tel point que Pon serait tenté d’en douter si sa massive fréquence nen im 


posait a quiconque sait observer avec patien ‘e el se renseigner avec curiosite 


Le mot antéposition contenant une notion simplement chronologique n’exprime pas 





toute Pétendue du phénomeéne. C’est pourquoi nous avons ajouteé celui d’aggravation 


dans les generations successives. Ainsi réunis les deux termes définissent mieux ce phe- | 
nomene de la dégéenération en quelque sorte de la maladie elle-méme, ce qui permet 
lhumanite, sinon de favoriser sa selection, du moins de se déefendre a son insu contre k j 
mal, sans intervention souvent si necessaire dune legislation speciale 

Nous avons observé pour la premiére fois dans une famille des campagnes roumaines i 
en dressant Varbre généalogique d'une maladie complexe du systéme nerveux qui s’¢ 
tendait sur 3 generations. Les malades des premiéres géeneérations ne présentaient qu'une 
ataxie cérébelleuse apparaissant vers Page de 45 ans et évoluant assez lentement. Dans 
les generations suivantes la maladie frappait des sujets de plus en plus jeunes. Dans la 
troisiéme génération des troubles pyramidaux se sont ajoutés et ont pris le pas sur les 
signes cerébelleux, Dans la 4° géneération enfin un sujet touche a vu apparaitre les pre 
miers symptémes 4 lage de Il ans et le tableau cérébello-pyramidal s’est complét 


par un syndrome extrapyramidal du type parkinsonien avee un déficit mental globa 


\ comparer les malades de la premiére génération avec celuide la derniére, on aurait 


eu impression de voir des maladies presque différentes, n’edt éte la filiation du tableau 
clinique a travers les generations intermediaires 

Il y avait done non seulement précocité progressive d’apparition, mais aussi enrichis- 
sement symptomatique dans les générations suivantes 


L/antéposition est confirmée par Vobservation avee un bel arbre genealogique de 


Kalkhof et Ranke. Il s’agit d'une chorée chronique qui dans la premiére génération, de- 


bute vers 40 ans, dans la 2° génération, entre 40 et 35 ans, et dans la 3¢ géneration 
lage de 15 ans. Kalkhof remarque que les enfants du début de la maladie sont moins 
gravement touchés que ceux qui naissent «a une période avancée de la maladie. Dans une 
famille rapportee par Frotscher et citée par Kalkhof, la maladie avail commence 
65 ans dans la premiére génération et entre 50 et 43 ans dans la seconde. Dans celle de 
Curschmann 2 60 ans dans la premiére génération, entre 50 et 38 ans dans la deuxiéme 
et entre 30 et 23 ans dans la troisiéme génération 

Dans la famille de Gaule, la chorée s’installe aprés 60 ans dans les premieres gener 
tions, » moins de 40 ans dans la 5° et 4 19 ans dans la 6¢ génération. Le méme phe 
mene est note dans lobservation d’Entres. Dans celle de Nicotra le grand-per 
la choree a 72 ans, le pére a 62 et le fils 4 27 ans. La precocite progressive dapparitt 
de la maladie dans les générations suivantes se dégage avec netteté encore des docu- 
ments de Meggendorfer et de Freund. Outre la précession, le tableau clinique dans 
choree chronique subit une modification dans le sens d’accompagnement de plus en 
plus frequent de troubles psychiques et de transformation possible en syndrome hy) 
pertonique et akinetique 

Les maladies dites musculaires se soumettent 4 la méme loi. Dans une observat 
de Duchenne de Boulogne relatée par Pierre Marie et Guinon, la myopathie avait del 
chez la grand-mére et loncle maternel a l'adolescence,. alors que chez la mére et le fils 
la maladie s’était exteriorisée dés lenfance. Dans les familles atteintes de myoto! 
atrophique dit Otto Maas les membres les plus jeunes sont les plus gravement 
atteints, les symptOmes y apparaissent aussi d'une facon plus précoce. Nombre d’obser- 
vations montrent également (et nous en avons cité au début de ce rapport, que ta 
myopathie peut étre précédée par une ou deux générations of l'on ne trouve que !a 
cataracte. La méme remarque a été faite par Knaur 4 propos d'un cas de maladie de 
rhomsen et par Fleischer qui aflirme que, dans les premiéres generations, la dystrophit f 
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myotonique est presque toujours fruste, son tableau clinique nese completant guere 
avant la 3° generation 

Etudiant Patrophie musculaire du type Charcot-Marie, Pette cite lobservation de 
Kuhnel dans laquelle le début de la maladie accentue sa précocitée de generation en ge- 
neration au point que dans la derniére génération les membres atteints sont de petits 


éléves de Vecole élementaire 


L’antéposition s’observe enfin aussi dans la neurofibromatose et dans les maladies 
avec lesquelles celle-ci coexiste frequemment, comme en témoignent lobservation de 
jackson, celle de Harbitz, celle de Duwé et L. van Bogaert, celle de Borremans, Dyck- 
mans et L. van Bogaert, etc. Souvent le tableau cutané et tumoral s’aggrave dans les 
generations suivantes par apparition de troubles psychiques plus ou moins graves 
ver ou sans epilepsie 
jinsi il apparail avec certitude qu'une partic des maladies héréditaires du systeme ner- 
eur subissent dans les générations suivantes une précession @apparition en méme temps 
qu'une transformation péjorative de leur tableau clinique. Et c'est li une maniére de dis- 
parition spontanes dont nous ignorons le mécanisme. 
Des distinctions sont cependant a faire. Alors que des affections comme la maladie 


de Wilson, les myopathies, les atrophies musculaires, etc., ne semblent s’etendre qu’a 


nombre limite de générations, d’autres telles que la chorée de Huntington ont pu 
étre suivies pendant plus d’un siécle et demi. Du point de vue social le phénomene d’an- 


teposition avec aggravation symptomatique, outre le réle extineteur en soi, a le don de 


stigmatiser de bonne heure les sujets tares et de les ¢ mi per her par li meme de se marier, 


1 son marimum @intensilé la loi de Cantéposition agit non seulement héréditairement 


mais aussi sur le plan de la méme génération en diminuant ldge @ apparition de la mala 
ec chaque enfant qui nail du méme couple. El lorsque cette descente @année en année 


la limite de la viabililé, on voit parfois se prolonger par des avorltements sponta- 


lle Lignée @enfants porteurs @une tare de plus en plus précoce 
Ce phenomeéne s‘inserit contre « VThomochronisme » note par les classiques dans un 
certain nombre de maladies familiales. Il est Pinverse de ce qu'on observe dans la syphi- 
lis hereditaire, oi la conception entachée de morbidite commence par des avortements 
et linit progressivement par des sujets de plus en plus viables 
Les documents rapportes jusqu’s present ne nous permettent pas de donner Panté 


sition avee aggravation dans les générations suivantes un caractére de dogme. Il sen 

(de beaucoup. On a rencontre le cas inverse, celui de Pattéenuation 

Mais ce phénoméne n’en reste pas moins un des plus interessants de la genetique 

maine 

, Les considérations que nous avons exposées jusqu’a present s‘appliquent a 
toutes les maladies de notre rapport et vraisemblablement a toutes les maladies bhere- 
ditaires du systéme nerveux 

Nous voulons finir par un point qui est particulier la neurofibromatose de Reck 

shausen el qui nous permettra d’aboutir une conclusion biologique constituant le 


| cipe fondamental d’une nouvelle classification 


Vans une etude sur les maladies familiales de la moelle déja citee et publiee par nous 


en 1954, aprés avoir montré avec arguments cliniques inatomiques et genetliques qu il 


‘ it reunir dans un méme groupe la paraple rie cle Strim pe ll-Lorrain, | heredo-atantie 


edbelleuse de Pierre Marie et la maladie de Friedreich, nous insistions sur le caractere 


do-degénératif de ces maladies en contraste avec la syringomyeélie qui est une affec 


fic 
ui 


heredo-proliférative 


Partant de cette base nous divisions les maladies familiales de la moelle en deux 
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groupes bien distincts : a) Les maladies familiales hérédo-dégénératives : 6) les maladies 
familiales hérédo-prolifératives 

Les recherches entreprises pour la rédaction de ce rapport nous autorisent etendre 
cette classification aux maladies familiales du cerveau 

Que la neurofibromatose de Recklinghausen soit une maladie hérédo-proliférative, cela 


ne souffre aucune discussion. Les tumeurs existent non seulement au niveau des nerfs 


et de la peau, mais aussi dans les parois viscérales et dans les glandes endocrines, com 
le montre un beau document apporteée par A. Radovici. Et c'est dans cette derniére top 
graphie qu'il faut chercher lexplication des troubles endocriniens si fréquents dans 
neurofibromatose 

La maladie de Recklinghausen, son tour, a des aflinités, qui vont jusqu’s Vintri 
tion, avee d'autres maladies e¢galement proliferatives et hereditaires 

(est ainsi qu’on la voit coexister dans la méme famille ou aussi chez le méme sujet 


avec la sclérose tubéreuse de Bourneville, avee langiomatose cutanée et avec ladér 


matose cutanee de la maladie de Pringle 

Dans une famille rapportée par Ley la neurofibromatose coexistait avee la scléross 
tubereuse. La méme association existe dans observation de Babonneix, Busson, Mige 
et Delarue. Dans une observation publie¢e par L. van Bogaert, la neurofibromatose s 
sociait avec des naevi et des angiomes plans | arbre yeti llogique dresst par Urba 


et Wiedmann montre dans la méme famille des membres atteints 4 la fois par la mala 


de Pringle et la sclérose tubéreuse ou par la maladie de Pringle et la neurofibromato 
Cette derniére association (Pringle et neurofibromatose), soit dans la méme fan 


soil chez le méme individu a encore été vue par Hulst, Henneberg, Verocay, Orchezowsk 


et Nowicki, Hintz, Oppenheim, Saphier et Kinedl, Paynville, Kothe, « 

Dans la famille étudiée par Borremans, Dyckmans et L. van Bogaert, on trouve re 
nies la sclerose tubéreuse, la maladie de Pringle et la neurofibromatose, cette dernier 
apportant le moins de symptOmes au tableau clinique, Il sy ajoute er outre des trou 
bles cérébraux et des crises épileptiques qui, plus que les autres phenomenes, s'aggravent 
dans les génerations suivantes 


Ces exemples, qui pourraient ét multiplies, montrent suflisamment la parente tres 


lerose tubéreuse, la maladie de Pringle et 


étroite entre la neurofibromatos« ~( 
giomatose cutaneo-cerebrale 

Pour les deux premiéres, Bielschowsky et ses collaborateurs Pick et Henneberg 
avaient deja aflirme qu’elles ont pour fondement des malformations embryonnaires 
Et Yacovlew et Guthrie, en y ajoutant langiomatose, decrivent la triade sous Lapp 
lation d’ectodermose « congénitale ». Van der Hoeve lui donne le nom de « phacon 
Ces trois auteurs laissent de cété le syndrome de Pringle ou lintégrent tacitement dans 


la maladie de Bourneville 


Nous pensons que ces qu tlre affections font partie géneélique ment parlant, du i 
groupe factoriel, ou des qroupes sin qu'elles p iennent des enclaves ce res er 
j / u 7 I ifs 7 ile proviennent d enci uid 


es aulres que par le niveau lopographique 


bryonnaires et qu’elles ne different les unes d 


processus anatomique et par la participation plus ou moins importante du lissu meso 
mique. 

Leur grand trait d’union c'est leur commun polentiel proliférati] 

En cela elles s opposent a la choree chronique, a la sclerose he patole nticulaire 
spasme de torsion, 4 la maladie de Parkinson, aux myopathies, aux myotonies 
maladie de Charcot-Marie et a la sclerose latérale amyotrophique familiale, qui s 
toutes des maladies 4 polentiel dégénératif 


systeme nerveux en 


e li une division essentielle que nous proposons pour les maladies hereditaires du 
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a) Maladies hérédo-dégénératives, 

b) Maladies hérédo-prolifératives, 
le premier groupe étant beaucoup plus nombreux que le second. 

Cette classification vaut pour les maladies du cerveau et pour les maladies de la 
moelle, si tant est que l'on puisse parler de maladies familiales strictement, et pour 
toute la vie, limitées 4 la moelle épiniére 

Dans un troisiéme groupe, on doit mettre les maladies sans caractére évolutif, c’est-a- 
aire 

c) Les dysqénésies non évolulives, 
qui comprendraient les malformations statiques, qu’il s’agisse de troubles morpholo- 
giques ou de troubles psychiques 
ar il se peut que 


Sans doute, la classification que nous proposons n’a rien d’absolu, ¢ 
dans un mariage l'un des partenaires posséde une maladie proliferative et l'autre une 
maladie dégénérative. D’autre part, les dysgénésies du systéme nerveux ne conservent 
pas toujours leur caractere statique. 

Eventualité toute exceptionnelle du reste, alors qu’s lVinterieur des grands cadres 
que nous venons de tracer, on ne trouve aucune autonomie nosographique absolue. 
Toutes les maladies héréditaires décrites comme indépendantes sont reliées & d'autres 


maladies indépendantes par des formes intermédiaires. Seule, lignorance de ces formes 


intermeédiaires a maintenu leur independance. 


De la totalité des documents examinés on ne peut dégager qu'une a/ffinilé de groupe 
nt aulant de formes cliniques liées a la prédilection du faisceau factoriel morbide, ici 
ir les noyaur de la base, la pour la corticalité cérébrale, ailleurs pour le cervelet, ailleurs 
re pour le sysléme végétalif, ou pour les cornes antérieures de la moelle 

C'est dans cette prédilection, qui n’est d’ailleurs pas exclusive, que siége le noeud du 
probléme 
Quoiqu’il en soit, notre classification a au moins avantage de reposer sur une base 


plus synthétique et d’inciter 4 considérer les maladies familiales sous un angle biolo- 


gique 


F. CURTIUS (Berlin). Les maladies héréditaires du systéme nerveux a 
la lumiere de la génétique moderne 


La question essentielle dans la doctrine des maladies héréditaires ou de la « neuro- 
genetique » Dawidenkow) consiste 4 préciser, si et jusqu’a quel point les régles élémen- 
taires de Mendel y sont utilisables. L’expérience acquise par correction de la metho 
lologie Clinique genéalogique, a montré que leur connaissance ne suffit pas pour 

lir les bases d'une théorie exacte des hérédo-dégérations. L’auteur, en critiquant 
es conceptions naives et erronées des relations du phénotype et du génotype, sou- 
ligne les fluctuations ou variations et les conditions de la manifestation du gene 
lans objet expérimental soit animal ou végétal. Le « status dysraphicus » lui parait le 
juste milieu genotypique pour la manifestation de lataxie héréditaire. Aprés avoir 
tionne Vinfluence du milieu, la transmission héréditaire de qualités acquises, la 
lesion pretendue du germe, il considére, s‘appuyant sur Cuvier, Morgan et autres, les 
incices phenotypiques comme manifestation de la liaison, corrélative d'un ensemble de 
genes. Il explique la « plétotropie » d'un géne dont l'effet phénotypique s‘étend a diffé- 
rents indices souvent hétérogénes. L’analyse héréditaire proprement dite lui fait aborder 
question d'un parallélisme clinico-génétique, du géne dominant ou récessif (homo- 
ygote), du rapport de valence de deux © alléles », de la mutation. Enfin, il souligne ce fait 


que chaque famille porte pour ainsi dire son propre type hérédilaire. I] termine en rappe- 
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lant qu'il existe des maladies héréditaires du systeme nerveux (par exe mple la svrin 
gomyelie, certaines formes de gliome et de sclérose diffuse et la sclérose latéral: amvo- 


trophique), qui ne peuvent pas étre ramenées a un schéma monomére mend: lien 


nombre des membres des familles atteints étant beaucoup trop faible 


K. SCHAFFER (Budapest). L’anatomie pathologique générale des maladies 
héréditaires du systéme nerveux 


Partant de la necessite d'une histopathologie générale des maladies hérédo-fami 
liales du systeme nerveux, auteur pose la question suivante : existe-t-il un « omporte- 
ment histo-pathologique propre a ces formes de maladies, qui leur préte une marque 
speciale ? Par faiblesse congénitale tauteur comprend des facteurs d’onto- et «de phylo- 
géenése outre la participation dans lembryologie du parenchyme nerveux d’éléments 
ecto- et mésodermiques. Deéduisant ainsi lélectivité embryologique, il explique l'élee- 
tion onto-phylogéenétique en s’appuyant sur les maladies nerveuses hérédo-familiales 
systematiséees les mieux étudiées. Il commence par latteinte hérédo-familiale du neu- 
rone moteur central : la sclérose laterale familiale de Strampell qu’il décrit en détail 
triade de facteurs électifs concernant le « systéme », le « centre » segmentaire, l'ectoder 
me). Ll lui oppose la seléerose laterale exogéne non familiale de nature syphilitique : pro 
cessus meésodermique, granulomato-infectieux. Les deux tableaux sont done absolu 
ment contraires. Comme paradigmes de maladies endogénes familiales du neurone mo 
teur central apparaissent !a paralysie bulbaire d’Aran-Duchenne et l'atrophie muscu 
laire du type Werdnig-Hoffmann. La maladie de Charcot figure latteinte combinée des 
deux neurones moteurs. Suit la maladie herédo-familiale du cervelet Pheéréedo-ataxie 
cerebelleuse, de P. Marie. En passant aux neurones paracérébelleux, ’auteur classe les 
différentes formes d’atrophies d’aprés leur siége central. Il expose ensuite les maladies 
heredo-familiales ducerveau: la maladie de Pick, laschizophrénie (qu'il reeonnait comme 
decerébration progressive), la chorée héréditaire de Huntington, Vidiotie amaurotique 
infantile ou maladie de Tay-Sachs. Il insiste sur l’électivité ganglio-cellulaire stricte du 
processus pathologique, ence sens que celui-ci épargne de facon absolue les éléments 
mesodermiques. Il aboutit ainsi @ la définition générale : Toules les maladies orqganiques 
hérédo-dégéenératives (familiales) sont des maladies de Chyaloplasma 


Projections histologiques 


Discussion des rapports. 


P. Mollaret (Paris) demande 4 reprendre la question préalable suivants 


Dans quelles limites, peut-on considérer que Von a, actuellement, le droit U gue dap- 
pliquer a Vhomme les lois de Mendel ompléiées par les travaux de Morgan 

Autant ces lois paraissent s'appuyer, pour les plantes annuelles, sur des statistiques 
qui satisfont la raison, autant elles paraissent acceptables (mais nullement ¢ entes 
deja) pour les animaux a portees multiples, autant elles me paraissent, su pian 
loctrinal pur, devoir Ccomporter encore de tres sérieuses réserves dans leur applicati 
a une famille humaine. Specialement pour les maladies nerveuses héréditaires, on cons- 


tate toujours un malaise profond quand on veut conclure au caractére dominant ou 
récessif de telle ou telle affection. Ceci provient d’abord de ce que les généticiens com 


mettent, a mes yeux, une hypothese implicile en représentant un arbre genealogiqut 


humain comme un arbre genealogigue vegetal ou animal. Or. une récolte des graime 
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d'une plante annuelle, comme une portee multiple d'un animal, a /a significalion sym- 
bolique profonde suivante : Partage en trois groupes (25 %, D0 %, 25 %) dun certain capi- 


tal germinati{ ayant subi action striclement synchrone d influences endogénes el exroqgénes 
rigoureusement identiques. Ainsi les individus concus el nes le méme jour permettent- 
ils, ici, des comparaisons valables, et leur juxtaposition sur une méme ligne horizontal« 
d'un arbre génealogique est-elle légitime. 


lout au contraire, une naissance humaine represen te un choix unitaire jail par 


hasard dans la série totale (100 %) des combinatisons possibles du capital germinati/ cor- 


respondant. Le méme jeu du hasard recommencera « chaque naissance suivante, et 
par consequent les fréres et sceurs correspondront laction d’influences exogénes tota- 
| 


lement différentes, LVaction des influences endogenes, dailleurs. 1 


e devant pas ctre 


considérées, a priori, comme étant restée immuable. En tout cas, on n'a pas théeorique- 


ment le droit, dans un arbre géenéalogique humain, de représenter une géneération ae 
fréres et sceurs par une ligne horizontale comme pour les plantes annuelles et les ani- 


nauX vortées multiples. En le faisant, les genéticiens commettent lerreur d'addi- 
ma | 


tionner des unites qui ne sont pas rigoureusement comparables et dont le total n’a au- 


cune raison d’extérioriser les proportions mendéliennes, m/me si celles-ci jouent réelle- 


ment. L. erreur est encore plus lourde, quand ils préetendent effectuer la méme démons- 


tration en additionnant plusic urs familles, avee cette considération aggravante qu ils 


ne tiennent plus compte de Vindividualiteé que toute maladie héréditaire revét dans 


chaque famille. Repondre alors par argument du calcul des probabilités n'est pas ma- 


thématiquement justifie, car celui-ci n'est nullement legitime pour une série aussi 


bréve que celle constituée par les fréres et sceurs d’une famille 


A mes veux, chaque freére 
et swur merite, 4 lui seul, la ligne horizontale accordée 4 une génération végéiale ou 


animale. Personnellement, je proposerais, malgré la complication typographique cor- 


respondante, une representation en quelque sorte verticale, lécart vertical entre chaque 


individu pouvant méme étre proportionnel « Vintervalle de temps séparant chaque 


naissance. Ainsi serait supprimeée Uhypothese implicite des schémas act 
rations 


tels des gene- 
schemas faisant croire que les lois mendeliennes ont été, sur le plan doctrinal 
directement démontrées pour lespéce humaine 


En terminant, je voudrais souligner que lintérét évident de étude des jumeauyx 
esl maxima, # ce point de vue, pour les jumeaun bivitellins. Alors que les jumeaun uni- 


Vilellins noont @interét (considerable certes) que pour lL étude des facteurs exogénes qui 
leur turent communs, seuls les jumeaun bivitellins se rappro hent des generations véege- 
tales et animales; la encore, un graphique vertical extérioriserait seul leur valeur syvm- 


bolique profonde 


M. Schaltenbrand (Wurtzbourg) discute les questions de transmission familial 
de la chorée mineure, du torticolis ainsi que des cas de transition entre les maladies dé- 
eneratives cérébelleuses et « \trapyramidales 


Il considére l agitation rigide comme syn 


drome intermediaire entre la paralysie agitante et Vataxie cérébelleuse 


M. Friedmann [ellelay) insiste sur la nécessité d'une délimitation des unités noso- 


ogiques surtout pour le groupe des maladies he redo-proliferatives 


Réponse de M. Curtius Il se range jusqu’s certain point a Vavis de M. Mollaret 


ix difficultés compliquant Lapplication des lois de Mendel a toute maladie heére- 


pitaire et des méthodes statistiques a la genealogie humain 
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des lois 


Réponse de Jonesco-Sisesti. Malgré toutes les difficultés d’application 
mendéliennes 4 Vhomme, le procédé mérite d’étre poursuivi, 4 la fois du point de vu, 
spéculatif et pour les résultats pratiques que l’on peut en tirer en vue de l’amélioratioy 


de lespéce humaine. 


Conclusions 
M. A. Baudouin met en lumiére toute la valeur des cing rapports présentés, rapports 
qui « nous ont amenes jusqu’aux spheres les plus élevées de la pathologie général 
Il estime que malgré les énormes difficultés d’ordre théorique et matériel s’attachant aux 
recherches de génétique appliquée aux maladies de (homme, de telles investigations 


meritent d’étre assiddQment poursuivies 
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Séance du mardi apres-midi, 


Président : M. V. Buscarno (Catane) ; Secrélaire : M. Foc. 


J. DRETLER (Kobierzyn, prés Cracovie). Sur la manifestation des maladies 


familiales par le processus de la sénescence. 


D'accord avec Raymond et Spatz, auteur, s'appuyant sur deux cas personnels, 


wnsidére les hérédo-dégéneérations comme les processus precoces d'une sénescence des 


vstémes fonctionnels données 
Le premier cas se résume ainsi : depuis 7 ans, cyphoscoliose, pied bot, ataxie statique 


t locomotrice des extrémités inférieures ; mort par troubles cardiaques 67 ans. A 


sutopsie : lésions typiques de maladie de Friedreich. Un frére était mort de la méme 


die et les deux enfants d'une sceur du malade présentaient également la meme affec- 


tion 
Deuriéme observation : depuis 6 ans, asynergie, dysmétrie, adiadococinésie, hyper- 
flexie, parésie des oculomoteurs, atrophie musculaire des extremites inferieures Mort 
, 7l ans. A l'autopsie : troubles cérébello-spinaux assez caractéristiques. Un fils du sujet 
omba de la méme affection et une niéce est atteinte d'un syndrome analogue 


H. BRUNNSCHWEILER Lausanne). Quelques questions d’organo- et tecto- 
génése cérébrales, enrapport avec certaines maladies héréditaires dusystéme 


nerveux central 


’ Les maladies heréditaires posent, naturellement, des problémes de pathogénie em- 


br nnaire 
\pplication * certaines maladies évolutives du systéme nerveux central de quelques 


dications fournies par une etude compareée de tératogénie cérebrale (microcephalie 


fembrvogenie normale du cerveau 


N. JONESCO-SISESTI Bucarest Les maladies héréditaires du systéme 
nerveux liées au sexe 


Les travaux effectués sur la drosophile montrent que les Chromosomes sexuels sont 


le deux sortes : XN et Y. La femelle contient dans ses cellules deux chromosomes 
X\. le mile un chromosome X et un chromosome Y. Les facteurs étant liés aux chromo 
mes, il en résulte que les maladies héréditaires se transmettront différemment selon 
les seront commandeées par l'un ou l'autre des deux chromosomes. En supposant 
par exemple une maladie localisee dans le chromosome X, la mére tenant ses deux chro 
, 


somes \ des ses deux parents, pourra la transmettre a tous ses descendants ; le 


quina qu un chromosome N, herité de sa mére, ne pourra au contraire transmettre 
ection qu’aux filles. Par contre, dans le cas d'une maladie localisée dans le chromo 
some Y, la femme ne pourra jamais en étre atteinte ; Vhomme ne pourra la transmettre 


1uX garcons, car le sexe masculin seul posséde ce chromosome 


R. JUNG (Fribourg-en-Brisgau). Recherches physiologiques au cours de la 
paralysie paroxystique familiale ; électroencéphalogramme, électrocardio 
gramme, courants d'action musculaire, réflexe cutané galvanique et réactions 
vaso-motrices avant, pendant et aprés l'accés paralytique. 
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Compte rendu de 2 cas de paralysie paroxystique. L’électrencéphalogramme donne 
les résultats suivants : amplitudes anormalement grandes du rythme dans l’intervalle 
du choe dans un eas de variations potentielles anormalement lentes, principalement 
frontales, semblables 4 celles des épileptiques, surtout marquées au début des accés para 
lvliques, se produisant spontanément et renforcées par Uhyperventilation. Au fur et 
i mesure de la progression de la paralysie les courants d'action musculaire changérent 
de forme et d’amplitude pour disparaitre au cours de l'attaque la plus grave. Des r 
flexes particuliers de la musculature purent étre mis en évidence électrophysiologique 
ment au cours de lattaque paralytique ; tant que persistérent les courants d'action mus 
culaires ils ne montrérent, pourles cas typiques, qu'une diminution de la seconde phase 
Dans lélectrocardiogramme apparurent des altérations analogues, mais survenant plus 
tardivement que dans la musculature squelettique et rétrogradant plus vile prolong 
tion de la durée du courant d’action ventriculaire OT jusqu’a 0,6 secondes avee apla 
tissement intense et dilatation de Tonde T. Le pléethysmogramme digital montr 
dans lattaque paralytique une vaso-dilatation des vaisseaux cutanés malgré le sent 
ment subjectif de froid et les réactions vaso-motrices. Le réflexe cutané galvanique 


se déclancha plus au cours des 2 attaques les plus graves 


Projection de traces 


Discussion, M.Curschmann (Rostok). Ilconvient de rappelerici les constata- 
tions de J. Bauer qui, 4 lVautopsie d'un cas de paralysie paroxystique, put constater 
Vatrophie complete de lecorce surréenalienne. Or, dans les cas de maladie d’ Addison « 
observe Linverse ainsi qu'une diminution des chlorures et du sodium sanguins. Les faits 
énoncés par Jung contrediraient done la théorie surrénalienne dans les paralysies 


paroxystiques 


H. JANTZ (Fribourg-en-Brisgau). Recherches métaboliques dans la paralysie 
paroxystique familiale: leur signification en faveur du métabolisme muscu- 
laire pour la genése de la paralysie 


Chez deux malades atteints de paralysie paroxystique, lauteur a effectue une serie 
de recherches au cours des attaques spontaneées, pendant des acces artiliciellement pro- 
voqueés et durant les intervalles libres. Aux jours libres de crise, la sécrétion constante 
de créatine était d’environ 200 mg. par 24 h., les autres chiffres métaboliques corres 
pondant 4 la normale. Parmi les modifications du sang et du chimisme urinaire au 
cours des jours d’attaques, il faut mentionner avant tout la disparition de la creat 
du sang, la réduction considérable de la créatine dans Uurine de 24 h., labaissement 
de la teneur phosphorée du sang, laugmentation d’acide lactique et la diminution des 
valeurs sérum- potassium. Par comparaison avec le chimisme musculaire normal i! faut 
conclure de ces résultats a des modifications du métabolisme phospho-creatinique pen- 
dant le paroxysme. L ‘auteur les discute, en soulignant le role du potassiur lans 


nutrition du muscle normal et paralyse 


J.-A. BARRE et M. J. KABAKER Strasbourg). Syndrome pyramido-cérébelleux 
congénital chez deux fréres. Etude clinique et réflexions critiques 


Il s'agit de deux fréres igés respectivement de 6 et 7 ans, atteints depuis la naissanee 
d’un syndrome pyramido-cérébelleux : dysmétrie trés prononcée, tremblement 
belleux de la téte, des yeux et du tronc, signes pyramidaun irritatifs et déticitaires. Les 
signes vestibulaires 4 proprement parler font défaut. La marche est rendue impossibit 


par la dysmeétrie, labsence de contraction normale des muscles antagonistes, la laiblesse 
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donne J et la spasticité Vorigine pyramidale, mais non par des troubles de lappareil vestibulo- 
erval i équilibratoire Lappareil vestibulaire est excitable ; le nystagmus provoqué a tous les 
lement earact@res du nystagmus cérébelleux» des auteurs; il est ample et dysmeétrique. 
Ss para MM. Barré et Kakaber étudient le « complexe pyramido-cérébelleux » et analysent les 
fur et modifications que subissent respectivement | signes pyramidaux et cérébelleux du 
werent it de leur association 
es re Ine s’agit pas ici d'une affection familiale proprement dite, mais de la répétition chez 
wide feux enfants de la méme affection tn uler Ni les parents ni les enfants ne présentent 
n mus jucun signe clinique ou sérologique de syphilis. Aucun exemple dans la famille d'une 
phase iffection semblable. La mére a eu il y a dix ans des jumeaux, morts peu aprés la nais- 
nt plus sance, et elle a eu un an aprés, du méme pére, une fille tout 4 fait bien portants 
long: 
ipla 
sanis G.L. BROWN ct A.M. HARVEY Londres). Myotonie congénitale chez la chévre, 
sent ' Les auteurs ont fait une etude myographique des muscles de chévres atteintes de 
que iyotonie congénitale identique la maladie «ck Thomsen humaine et, comme elle, 
iméliorée par la quinine. Les muscles sont extrémement sensibles 4 Pexcitation méca- 
r ique La reponse a une seule de harge d'un nerf moteur est essentiellement multiple 
stat La bréve stimulation tetanique d'un nerf moteur la frequence de 50 par seconde auge 
ees ente considérablement l’activité spontanée, mais un méme nombre de stimuli 4 la 
= réquence de 5 par seconde laffaiblit. La myotonie persiste aprés section et aprés dégénés 
s faits ration (8 jours) du nerf d’un muscle donne. D’autre part la curarisation totale du muss» 
pe en affecte pas son aptitude 4 repondre a une excitation mecanique Il semble done que 
tte myotonie soit due 4 une anomalie de la fibre musculaire elle-méme et que | appa- 
' de transmission neuromusculaire ne soit pas directement intéressé. A noter la sensi- 
inormale aux ions Wk des fibres musculaires 
ilysie 
Pr lions cinémalographiques cliniques el projections de myogrammes 
uscu- 
G. W. ALDREN TURNER Londres). Myopathie congénitale simulant 
| Ste une maladie d Oppenheim 
ne 
tante Histoire d'une famille de treize enfants parmi lesquels six présentaient dans la pre- 
res° ! re enfance un tableau typique damyotonie congenitale avec hypotonie marques 
re (.hez ces malades, en grandissant, [hypotonie disparut et fut remplacee par une atro- 
iting le musculatre localise¢ topographie identique pour tous, interessant surtout les 
ment muscles sterno-cléeido-mastoidiens, la ceinture scapulaire et le triceps. Quelques-uns des 
n des HleXes tendineux precedemment abolisenxistaient alors l'exception des reflexes trici- 
faut j lal ef rotulien. Le processus pathologique aboutissait finalement au tablea une 
pen- mvopathie non evolutive 
ns t De telles constatations posent la question de Videntité réelle de la maladie d’Oppen- 
: m el obligent se demander si, dans de nombreux cus diagnostiqués comme tels 
' ns ie mce, il me gil pas en realite de myopathie congenital: 
leux 
i Maximilien BIRO Varsovie). La dystrophie et sa base 
j Reprenant son étude de 1931 sur létiologie de trente cas de myopathie, Vauteur ajoute 
te Vingt-six sujets normaux. Il conclut que la maladie n'est pas une affection 
Les nt musculaire et accuse d'une part des troubles nerveux centraux et vegetatifs 
sible ; 


FI itre part des troubles endocriniens. I] est encore difticile toutefois de ck 


ermiiner 
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E. LONGO (Munich). Recherches sur l hérédité dans ladystrophie musculaire 


progressive 
Ces recherches veulent tendre a éclaircir la question de la transmission héréditairs 

et essaient de pencetrer dans le probleme pratiquement si important de la mis 
évidence des prédispositions hét: zygotes. La dystrophie musculaire progressive seml 
étre trés susceptible de répond! ces questions, attendu qu’au point de vu lig 
toutes les transitions du tablau nosologique, du plus grave auplus léger, sont cor 

L. prend position vis vis des theories recentes sur la pathogeénie de la dystrop 
musculaire progressive et sur sa transmission héréditaire ; il discute aussi les t 
parus jusqu’a ce jour dans la litterature, travaux relatifs a Vorigine exogéne de lat 
ladie par troubles alimentaires et qu mblentne posseder aucune valeur demonstrat 
contre la theorie de Uherédit: la ct 


P. E. BECKER /Fribourg-en-Brisgau Les causes de la variabilité intra- 


familiale de la forme dominante de la myopathie 


Les constatations faites ici repos st examen de 60 cas de dystrophie mus¢ 
ippartenant adeuX famiuttes. Ces I illes sont homogenes au point de vue | edo-l ' 
vidue, la transmission hereditair t regulicrement dominante. Dans chaque f 

ffection revét des formes tres diverses. Des formes léegéres avec atteinte 1 I 
la musculature scapulaire et fac e, début tardif, évolution trés lente, s’observe 
cOté de formes graves commencant da enfance et evoluant rapidemen fa matad 
itteint alors gravement la muse ilture ad i face, du trone et de toutes les extren 
[lapparail ‘ lence dans les d f es que s formes legeres se produiset Xe 

ement chez les sujets constitut pyenique es formes graves, 1¢ t r y 
se manifestent jamais ch es pyvcniques is avant tout chez les athlétiques es 
soirement dans les types leptoson et dvysplastiques. Les qualites hérédit: s 
cernant la conformation du corps exercent une influence décisive sur lextériorisat 
lu géne dominant pour la dystrophie musculaire progressive. Leur intervent 
plique lempreinte differente de la maladie au sein de la méme famill 

| resume Parmi les dystropl musculaires le biotype dominant se caracteris | 
par une symptomatologie clinique delermine¢ Les facteurs agissant sur le racte 

de la dystrophie musculaire chez les porteurs d’aptitudes heterozygotes, sont seNXe 
la « tituti | tr S | 

P lian nig 


M"° LECONTE-LORSIGNOL el M. HEUYER Paris Amyotrophie fami 


liale chez deux fréres. Stigmates dégénératifs chez les collatéraux 


Il s'agit de deux freres presentant une affection s'apparentant la fois aux myvyot s 
et aux myélopathies. Par de nombreux points, elle se rapproche de la me diam) | 
trophie de Werdnig-Hoffman 
Les particularites suivantes plaident en faveur de ce diagnostic chez les malades : cat 
du début, caractére familial de la maladie, evolution progressive pour les membres in 
rieurs, integrite de la fa modifications purement quantitatives des reactions 
ques. } 
Par contre, lexistence d'un réflexe cutané plantaire en extension, d'une arricratio! 
intellectuelle, ne cadre pas avec la notion d’une myatonie, car elles demontrent dul 
won evidente la participation medullaire et méme ceérebrale de cette alffectior I 
semble s’agir d une affection formant un trait d’union entre ces deux types de mal i 


M. F 


HEI 





2) u 

ulaire 

litaire t 
mi 
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itonie et myélopathie. En outre, le frere aine (10 ans) a une asymetrie faciale et une 
ntinence d’urine persistante. La seconde scour (\) ans) présente de troubles du 
et violences, grossi¢reté, opposition, de plus pouce bilide Il existe done un 

i neratif familial, ave myotrophie de forme particulicre, jusqu présent non 
te he deux des eres 


HEUYER et M™ BERNARD-PICHON : 


cataracte congénitale chez deu 


Idiotie par amaurose avec 


res 


{xé 
cit d eux freres res dl Zet ! ims, alteints Lous deux d idiotie avec cata- 
7 ilatéy L, étal psvchique, visuel et congenital embie Tine 
rat | varents s { I iteurs, | un d'origine bretonne vutr Vil nes 
Les as int ! wu I rands-parents nt normaux du yt vaterne!l 
I bey | cont nrel str bl i I tardifs rs cl 
intra- t 1X du grat pere maternel, et plus precoces, a 2 ns. chez une ca ne a 
I le frére de lam serail arriéré, probablement my lémateu 
Il s’agit d'une idiotie amaurotique ¢ iwenita cl deux freres, mais! a'une 1 
lay =a I : culaire consiste ! iteration du milieu de Voril, d’une 
} ’ : 
DI taracle nae tal pus la reserve de Limposs lil texaminer le fond « il. Ud me 
an git p ! i rl ivenil le Lidiotie an irotian de sy lr ‘ Vogt 
I Cette { maurotique cong ta ‘ it ete bilat st me 
vlad 
aanee HEINZ BOETERS Ni L’ensemble des facteurs étiologiques dans l atrophic 
- ? musculaire dAran-Duchenne 
me 
es tio i trophie mits d’Aran-Duch ler i 
. ( Ss intiuet s atmosp iques et thermiq Ss, le n 
{ I t tio t plus s t incriminées, tandis qu’or tt mn 
, t tif 1) »bservati s familiales mult . ‘ 
I it n sermlbl lies S ISSUIVIS pel tol ! : 
téris | ts t me ssif ine correction d rnostic prir ive 
ti te s \ gomvelis le st ‘ il ‘ myotrophique e dystrophies 
Sexe | 1 { " ! rites netl Da groupe restant la signification 
Ses t tr ote rs tf t ~ 1 efTe sour . u mary 
‘ l t ! Ler] t ient june nt | sul éredits 
' ' ' 
aml sion M. Curschmann insist: rl t que les facteurs exog . 
{ pas ro rlai ins dcterminis! ‘ myoltrophies spina Ainsi | 
} nu Wil Eerl ! jen { I i ne relevail ¢ i ‘ in ‘ 
: i 


Recherches hérédo-biologiques et cliniques dans 112 souches 


Ge chorée de Huntington 
} S teS matacdies endog esl fell ions acqu ss la base de rl 
! tp ujours satisfaction en raison de leur absen le confor 
f { ' la o ' ie.Uny } hereditaire en Rhénanie pout 
ul t. © ten nsiune co iss exacte de la frequence et de la 
ptomatologie pré« d tte affection (prévention eugéniqu fa frequence trou 
soit 71 ’ vy © i} pital. Uned , ne « iple est 
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certaine: 7 % des cas se manifestaient avant.la 20° année. Grandes étaient les variae 
tions des manifestations et la meconnaissance clinique fréquente. Le phénotype 
englobe jusqu’aux troubles constitutionnels dela nutrition, parfois jusqu’s la structure 
de conformation. A noter des syndromes catatoniques et paranoldo-schizoides ay 


point de vue psychique 


Discussion M. Curschmann = Kostio 


K. THUMS Munich’. L’utilité de la m$thode g4mellaire pour la recherche de 
lhérédité dans les tumeurs cérébrales et médullaires 


La question du développement des tumeurs cérébrales el médullaires demeure obs- 
cure. Aussi a-t-on tenté de mettre en couvre la méthode des jumeaux,. Celle-ci comporte 
toutefois de grandes difficullés pour la recherche tumorale, difficultés que auteur 
expose. Malgré l’existence de tels obstacles, Vauteur discute le résultat d'un tel essai 
pratique sur une série non triée de 100 couples de jumeaux 


Projection de tableaua 


F. LAUBENTHAL (Bonn). Recherches neuro-biologiques héréditaires dans 
lichthyose. 


Les recherches s‘appuyaient sur lobservation d'un couple de jurneaunx univitellins, 
ichthyotiques, débiles et porteurs de troubles neurologiques. Il existait dans la famille 
de ces sujets de nombreuxcas dichthyose et d’affections neurologiques symptomato- 
logie surtout extrapyramidale. La pathogénie de I’ « ichthyose vulgaire » étant obscure 
iussi bien que son importance pour les investigations héréditaires neurologiques, lau- 
teur a recherche et a étudié au point de vue familial 15 malades pris au has 
une clinique dermatologique. Les constatations suivantes purent étre établies : 

a) Existence d’altérations neurologiques chez les sujets examines et chez leurs parents 
b) proportion exagerée de malformations des extremités (arachno-, brachy-, cal 
dactvlie, polydactylie) ; c) troubles endogeénes de la nutrition (spéecialement obesite et 
dystrophie adiposo-génitale) ; d) troubles de Vinitiative associés 4 Vimbecillite. I! faucdrait 
vimettre que Vichthyose a pour base un trouble fonctionnel précoce et hereditaire 
du systéme hypophyso-diencéphalique 


Projections cliniques el radiographique 


G. ELSASSER (Bonn). Recherches h$rsdo-biologiques dans 1 idiotie 


amaurotique juvénile. 


L.’auteur insiste sur ce principe general que lans chaque maladie hereditaire 
rechercher si le tableau nosologique correspond 2 une seule ou a plusieurs predisposil 
héréditaires, ou inversement, si une prédisposition héréditaire morbide ne peut] 


quer plusieurs maladies differentes. Precisément « légard de Vidiot imaurotiqu 


cette derniére possibilité a été discutée depuis longlLemps (« polyphenie La forme im 
fantile et juvénile étant certainement liée a un trouble du métabolisme lipoidiqu I 
porte de rechercher dans les mémes familles d'autres maladies de la nutrition I 
d’autres affections hérédo-dégénératives. E. a prospecté ainsi la Khénanie et a acquis 
limpression que la prédisposition certainement récessive i Vidiolie amaurotiqu 
ne se manifeste que dans la maladie compléte. Les hétérozygotes présomptils, ainsi que 


les consanguins, ne permettaient aucune remarque spéciale. Les cas sont d iilleurs rares 


en Rhénanie, au contraire de la Suéde (SjOgren 
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K. HELL (Munich). Constatations neurologiques dans les formes graves 
d'imbécillité congénitale (états gémellaires). 


H. recherche par l'étude des jumeaux débiles hospitalisés (idiots et imbeéciles 
jusqu’s quel degré les formes graves d'imbécillité congénitale comportent des troubles 
neurologiques. 1] discute alors si les sympt6mes neurologiques sont en rapport causal 
ou corrélatif avec Vimbécillité. Il croit indispensable (surtout dans les cas didiotie 
dépourvue de symptomes neurologiques) de considérer aussi les parents de ces imbéciles 
pour élucider si la structure de la parenté des idiots n implique pas certaines corrélations 
éventuelles avec Vimbécillité congénitale (accompagnée ou non de symptOomes neuro- 
logiques 


Projections de lableaua 


SCHRODER H. Munich). La conception des souches dans | idiotie 
mongolienne. 


Nila clinique ni l'anatomie pathologique n'ont permis d’établir des signes de certitude 
quant a l’étiologie du mongolisme les constatations généalogiques elles-m¢cmes ne 
peuvent autoriser aucune affirmation. Les tares, surtout limbécillité et certaines ano- 
malies physiques, remarquées chez les fréres et sceurs de mongoliens, plaident en faveur 
juqu’a un certain degré du réle de facteurs héréditaires. D’autre part de nouvelles recher- 
ches tendent « démontrer lexistence de certains facteurs propres aux organes généra- 
teurs maternels (dysfonction ovarienne, etc L.’auteur base ses recherches sur des cas 
de jumeaux, sur les études généalogique s faites chez des fréres et s@urs de mongoliens 


ainsi que sur des constatations gynécologiques concernant les méres de ces derniers 


Conclusions 


M. Buscaino ((Uatane Dans les communications exposées et pour lesquelles le 
P' Buscaino remercie leurs auteurs, se dégage le sentiment que létablissement dune 
theorie constructive solide susceptible de repercussions pratiques est impossible. Tout 
se réduit actuellement 4 des tendances, telle la tendance a intégrer dans les phénomeénes 
@hérédité pathologique les dystrophies neuro-musculaires au sens large. Toutefois 
limportance de cette hérédité biologique, dans l’étiologie des maladies nerveuses, 
merite peut-étre de ne pas étre surestimés 

Certains faits, telles les études des avitaminoses, ont en effet montré l existence, chez 
certains animaux carencés ainsi que dans leur descendance, d’altérations nerveuses 
dégénératives rigoureusement systématisées ainsi que des altérations musculaires 
trophiques. De plus, ces altérations traitées correctement et dans des délais suffisants 
peuvent guerir compléetement. Ces résultats méritent de ne pas étre perdus de vue dans 


la question des dystrophies neuro-musculaires 











COMMUNICATIONS DIVERSES 


Séances du jeudi malin el du seudi apres-midt, 


»ANATOMIE NORMALE ET PATHOLOGIOUT 


P; tdentls \ DONAGGIO Bologne ‘ 3 BROUWER \msterdan 


Secrélaires : E. Ask-U pMarg el KNUp WINTHER 


J. ROSE (Vilno). Sur l incorporation des tubercules quadrijumeaux antérieurs 
dans les territoires du néoencéphale et du paléoencéphale 


D’apreés les recherches embryologiques faites sur le lapin on peut de toute évide 
distinguer au niveau de lTaileron du cerveau intermédiaire trois territoires diff 
rents du point de vue architectonique. La région dorsale produit le complexe des 
habéenulaires et prebigéemines, lesquels, aprés éloignement du pallium, demeurent - 
changés, d’oul le terme d’archithalamus. La région moyenne, dite néothalar eng 
des noyaux qui dégénérent tous aprés enlévement de Vécorce cérébrale. La régio 
trale a nom de mésothalamus. En sont issus avant dout ls groupe des noyaun en tre $ 
et la portion ventrale du corps genouillé latéral. Dans UV hypothalamus on disting 
trois segments, c'est 4 partir du segment antéro-latéral que se développe le pallidu 


l'ensemble des noyaux préthalamiques et probablement Vaire diagonale, celle-ci ne 


constituant done pas un champ cortical mais un noyau de | hypothalamus. Le seg- 
ment central donne naissance i la plupart des noyaux de hypothalamus et le segment 


dorso-caudal 4 Vensemble de noyaux suspedon ulaires y compris le corps de Luys 


Discussion : M. A. Kappers (Amsterdam). Les recherches de M. Rose traduisent 
progres important pour la connaissance du développement du thalamus. L’auteur vour 


drait savoir sur quelles bases M. Rose s’appuie pour situer le sulcus limitans 


Cc. U. ARIENS KAPPERS Amsterdam). Comparaison entre les configurations 
endocraniennes du Pithécanthrope de Dubois et du Pithécanthrope de Koe- 
nigswald. 


Les différentes mensurations faites sur le crane du Pithécanthrope de Dubois et de 
celui de Koenigswald trouvé dans ia méme région indiquent des proportions similaires, 
bien que le volume de celui-ci soit inférieur 4 celui de Dubois. Ainsi cet ensemble 4 
constatations autorise bien 4 admettre qu’a cété du Pithécanthrope, le Sinanthropus 


demeure une espeéece nellement differente 





rieurs 
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NIESSL VON MAYENDORF Leipzig’. Le probléme anatomique 
des asymbolies. 


L’explication des soi-disant symptomes asymboliques a été basée jusqu present 
i apparition de certains déficits mnésiques provenant de la destruction des relations 
itomiques entre certains centres prelendus mnesiques ou de la destruction de ces 


ntres eux-mémes. Mais ni l’existence de centres corticaux spéciaux de la memoire 


i celle de voies d’association n'ont pu étre demontrees. Une analyse sans parti pris des 


| 
gnes cliniques, démontre leur affinite reelle avec les symptomes aphasiques ; ceux-ci 
sont en derniere ligne qu'une paraphasi comme en témoignent leur impertec- 


m, leur comportement vague, leur inconstance, leur relation avec un foyer lésionnel, 


iégeant au niveau de lhemisphére gauche. L’unique hypothése anatomique, pout 


pparition d’une asymbolie, est le siége d'un foyer volumineux dans une des zones 
rticales sensorielles gauches et dans leurs systemes cde projection quiil y ail ou non 
itres lésions cérébrales. Ce qui s’extériorise comme tableau clinique d’asymbolie 
rrespond aux manifestations de Vhéemisphere droit ti‘rement deconnecte de toute 


oration avec Vhemisphere gauch 


D ssion : M. de Crinis (Lerlin) rappelle la doctrine de Meynert qui reconnaissait 
me fondement de lassociation, non seulement |e cleur anatomique (les faisceaux 


rveu\) mais aussi l’association nutritive (par des processus vaso-moteurs 


Réponse de M. Niessl v. Mayendorf. 

ll semble que ce soit la lésion de la sphére sensorielle gauche qui donne lieu une 
ymbolie, et non un trouble de la nutrition capillaire, trouble qui, associé a la maladie 
! 


ale organique, pourra cependant concourir au syndrome. L’auteur repousse liden- 


ition de Vassociation psychique avee association physi rlogique 


ALF BRODAL ();:lo). Recherches expérimentales sur la localisation des 
associations cérébello-olivaires 

Il existe dans la litterature quelques tra aux relatifs ila topographic de ces associa 

is (Henschen jr.. Holmes et Stewart, Brouwer, Haenel et Bielschowsky, Brouwer et 

, 


nen, Koster, Krause et autres). De nombreux points demeurent encore incertains 


i contradictoires. De plus aucune recherche expérimentale ne semble avoir éte faite 
ria méehode de Gudcen modifiée (utilisation cs lapins igés de 10 4 20 jours, tués apre 
i4 jours), lauteur a réussi 4 obtenir des altérations cellulaires rétrogrades nettes 
niveau de lVolive inférieure aprés lésions cérébelleuses. Aprés extirpation de portions 
itees du cervelet il apparut que la localisation est relativement exacte chez le lapin 


permet une détermination des régions corr: spondantes de lolive. Les constatations 


wrmettent d ipporter une solution 4 différentes questions douteuses, solution impo 


tobtenir 4 partir du matériel humain. Ces constatations autorisent également cer- 


tines Conclusions relativement a la division du cervelet 


Discussion : M. A Kappers (Amsterdam) félicite auteur sur ses résultats, spécia- 


nent sur ses constatations relatives au faisceau olivo-cérébelleux 


Réponse de M. Brodal. Les résultats obtenus sont en effet différents de ceux d'autres 


auteurs dont les recherches ont été faites sur des cétacés 
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G. W. KASTEIN Leyide). Mégalencéphalie 


Etude de 7 cerveaux mégalencéphaliques (dont 5 étaient complets et 2 sans cerve- 
let) et description des anomalies macro- et microscopiques les plus importantes. ( 
cerveauXx ont beaucoup d’analogie avec ceux d'idiots mongoloides corps Calleux rela- 
tivement petit, hypotrophie relative du cervelet et du trone cérébral. petitesse de la 
région hypothalamique. L’examen microscopique montre également de nombreuses 
malformations architectoniques du cortex cérébral, de nembreux groupes de Cellules 
en ectopie, ete 

On ne peut done considérer les cerveaux mégalencéphaliques comme de simples hy- 


pertrophies, mais comme une dystrophie associée a une hypertrophie 


Discussion : M. De Crinis (Berlin) demande s'il existait également des hétéroti 


pies dans la substance blanche cérébrale 


M. van Bogaert (Anvers) confirme la communication de M. Kastein sur le carae- 
tére dysplasique de la mégalencéphalie ; il a lui-méme publié un cas de sclérose tubé- 


reuse avec mégalencéphalie LY pique 


Rép nse M. Kastein 


MANUEL BALADO (Buenvs-Aires). De lorigine du diabéte insipide 


Dapres ses recherches personnelies et bensemble des données fournies par la litté- 
rature, [auteur considére que la tige de la pituitaire n'est pas constituée par du tissu 
nerveuX mais avant tout de cellules périvasculaires entourées d'une capsule fibreuse, 
La tige, comme le lobe postérieur, a des fonctions sécrétrices et contient des fibres 
myélinisées, différentes de celles décrites par Greving, qui sont de nature gliale. Li 
grand nombre de cellules ganglionnaires des noyaux supra-optiques et la faible quan- 
tité de fibres myélinisées rendent improbable lexistence 'd’une conneXion nerveust 
entre ces noyaux et la tige pituitaire. La destruction de la pituitaire n’entraine aucune 
modification des noyaux supra-optiques 

Le diabéte insipide peut étre produit directement par destruction de la tige ou du 
lobe postérieur, Vadiurétine ne pouvant plus étre s¢erétée. L’exerétion urinaire neé- 
cessaire a la mise en evidence du diabéte insipide est provoquée par le lobe antérieur. 
De la destruction du tuber et du filet myélinisé du cété ventral de la tige pituitaire peut 


resulter un diabéte insipide 


Discussion : M. Ariens Kappers (Amsterdam). Il est exact que les conneNions des 
noyauN post-infundibulaires de Lhypophyse sont plus evidentes chez Lhomme que chez 
les mammiféres inférieurs. D’autre part les connexions des noyaux preoptiques avet 
ln posthypophyse, si évidentes chez les vertébrés trés inférieurs, ont été demontrees 
chez le rat blane par les expériences de Rasmussen. Si chez (homme les noyaux supra 
optiques nenvoient pas de fibres & Lhypophyse mais seulement a la commissure de 
Meynert, comment expliquer les expériences de Broers et Ransom d’aprés lesquelles 
la destruction de ces noyaux chez le chien et le chat peut étre suivie de diabete ist 
pide. Le P* Balado exclut-il une influence indirecte de ces noyaux sur la fone tion hys 


> 


pophysaire 


Réponse de M. Balado 


CREUTZFELDT Kic!). A propos de la genése de la sclérose diffuse 


Le tableau clinique de Vaffection et les données anatomiques m mtrent qu : oo 


rose diffuse est principalement une maladie du cerveau. Car dés le debut 


7 
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psychiques sont au premier plan Les alterations anatomiques sont localisées au cer- 


5 yeau et au cervelet, particuli¢rement dans leurs territoires néoencéphaliques. Le pro- 
> Cerve & 
; cessus s étend dans la direction méme des fibres nerveuses et n’a aucun rapport cons- 
es s 
1X rel tant avec les régions vasculaires. Tels sont les faits pouvant étre démontrés sur les fais- 
rela- 


i ceaux pyramidaux. On peut observer d’autre part dans la sclérose diffuse de curieuses 
we ae la 


be cellules gliales géantes granuleuses engendrées probablement par mitose patholo- 
reuUses 


cellu gique imparfaite et brusque. Ainsi que les constatations faites sur plusieurs gliomes 
autorisent 4 ladmettre, il faudrait voir dans ces manifestations une certaine insuffi- 


sance névroglique. Sans doute faut-il ici penser 4 une abiotrophie au sens de Gowers. 


yles hv- 
" Ilsemble done évident qu’il existe aussi bien des formes idiopathiques de _ scléros« 
diffuse que des formes inflammatoires, 4 la base de lésions exogénes 
teroto- 
: Discussion : M,. van Bogaert (Anvers) demande 4 lauteur s’‘il a vu de nombreux 
Carac- i eas de sclerose diffuse avec addisonisme. Le P" Fog doit avoir présente a la Societe 
tube | danoise de Neurologie des cas de myélite : type de paraplegie spasmodique qui forment 
ainsi les transitions entre les cas de Creutzfeldt-Siemerlin, Hampel et Pfister 
' 
M. de Crinis (Berlin). Existe-t-il une action possible d’un virus dans cette affec- 
’ tion ’ 
e 
' 
» litte. Réponse de M. Creutzfeldt 
1 issu le A M. de Crinis. Aucune recherche faisant intervenir existence possible d'un vi- 
reuse, rus n'a été faite; toutefois le matériel d'études comporte des cas d’ordre inflammatoire; 
fibres 2° A M. van Bogaert. La recherche daltérations surréenaliennes non encore entre- 
le. Le } prise, mérite certainement de létre par la suite 
qual - 
Veuse 
ucune T. DE LEHOCZKY (Budapest). Myélite, myélose ou myélopathie ” 
L'auteur rapporte dix observations anatomo-cliniques correspondant, cliniquement, 
yu du a des mvélites. Trois d’entre elles étaient 4 forme subaigué, cing 4 forme aigue, deux 
__- j a forme suraigué. La symptomatologie fut toujours la suivante : paraplegie flasque 
rieur. avec abolition des réflexes ; le signe de Babinski existait dans quatre cas. A lL autopsi 
peut ' état criblé, en fovers. Dans un des cas, le processus avait gagné le rhombencéphale 
dans tous les autres il demeura limitéa la moelle; il existait en outre le tableau dége- 
is des neratif babituel, sans signes d inflammation 
chez Du point de vue étiologique, il semble y avoir eu parti ipation de plusieurs facteurs 
avec lesion toxi-infectieuse, maladie organique interne, avilaminose, disposition familiale 
trees j el acquise. Attendu que la myélite inflammatoire est trés rare et ne peut étre clinique 
ipra- ment separée des processus dégénératifs, tauteur propose de consideret la myélite 
e de ' mme une notion anatomique et d’accepter le terme de myélopathie (Davison-Kes- 
ielles cher) pour definir les processus spinaux dégeéeneratifs (type myelose 
halle | 
| hye Discussion : M. Pette (Hambourg 
La clinique et Vhistologie de lencéphalomyélite disséminée montrent qu'une disso- 
ciation entre les formes inflammatoires et dégénératives est inadmissible. Les deux 
; ispects cliniques peuvent s’observer chez le méme malade 4 des époques différentes, 
Les causes de laffection sont certainement multiples. Du point de vue anatomique- 
fe lait fondamental consiste en une démyélinisation consécutive 4 un processus lipo- 
Scie» lylique. Celui-ci nes’ \plique que chimiquement, mais n'a pas de cause infectieuss 
< ] lering 


de myelopathie apparait ; .ur M. Pette, comme trop general 
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Réponse de M. Lehocezky. L’auteur est d’accord pour reconnaitre la multiplicité BEL. 
probable des facteurs étiologiques. En proposant le terme de myélopathie il a voulu 
avant tout souligner la nécessité d’une modification de la terminologie ; tres souvent Lt 
appellation ce myelite » est donnee dans des cas ou nexistent méme pas caltera- ter 
tions inflammatoires. i triqui 
phary 
Deux 
ABNER WOLF, DAVID COWEN et BERYL PAIGE New York). Toxoplasmose gien 
humaine. Sa survenue chez les enfants a la maniére d'une encéphalomyélite, ien 
Vérification par transmission aux animaux Lique 
D4-I 
Description d'une affection rapidement mortelle, évoluant comme une encephalo- a 
myélite avec lésions du fond d’wil, Nanthochromie, hyperalbuminorachie et pleocytos an’ 
liquidienne. Le début trés préeoce et Vallure chronique ces lesions vinrent suggerei — 
lidée dune affection constituée au cours de la vie intra-uterine. Il existatt des altera- se 
tions en foyer, inflammatoires et dégénératives disséminées dans le systeme nerveux, 
\ noter Vatteinte de la rétine et de la choroide. Un protozoaire put étre decele dans Di 
toutes les lésions, et la substance nerveuse d'un cas récent, injectée a des lapins et Le 
des souris, détermina une infection mortelle, transmissible en séries. Les lesions si ' t 
ereces furent identiques celles du cas humain et contenaient les memes microorg on 
nismes qui purent étre identifies comme un toxoplasime. Une telle encephalomy 
toXoplasmes n’avail pas, jusqu ce jour, été démontree chez Uhomme n 
B. BROUWER (Amsterdam). Discussion relative 4 l aspect endogéne de la 
sclérose disséminée ' 
Alors que le diagnostic de sclérose en plaques fut cliniquement porte chez une 
examen put étre complété anatomiquement chez les deux tantes paternelles ce 
ci; il montra chez lune les aspects classiques d'une maladie de Friedreich, che tre | 
une degénération combinée des cordons médullaires ainsi que de nombreuses plaques muse 
de sclerose disséminées au niveau de la moelle et du cerveau — 
} 
| mus 
A. JUBA et L. BENEDEK (Budapest). La signification des altérations radicu- } ie 
laires nerveuses dans ] infection tétanique humaine. nee 
Lexamen histologique des cas de tétanos humain n’a donné jusque-la que des rés 
tats negatifs. Les recherches des auteurs reposant sur l'étude de 14 cas, montrent que D 
dans les séries des nerfs radiculaires (Nageotte) existent frequemment des infiltrations ! difties 
qui sont constituees principalement par des leucocytes dans les cas 4 évolution rapide ve if 
et plutot par des lymphocytes-plasmazellen dans les cas plus prolongés. Les ganglions 
rachidiens, les méninges et les espaces périvasculaires du systéme nerveux central sont MIS 
également infiltrés quoique plus rarement. Ces altérations sont indépendantes de pone- 
tions lombaires éeventuelles. Parmi les lésions du parenchyme la dégénérescence des Di 
cellules ganglionnaires rachidiennes est au premier plan. Attendu que les infiltrations feldt 
ne semblent pas contenir de microbes, il faut admettre que la structure mésodermique, R, 
surtout celle des nerfs radiculaires, présente une résistance fonctionnelle élevee Vis-4- } 
vis de la toxine et exerce une puissante action de désintonxication RA‘ 
Discussion : M. Ariens Kappers (Amsterdam) demande si les coupes ont éte faites | 
nive 


et examinées en séries 








plicite 


Vvoulu 
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BELA HORANYI-HECST (Budapest). Sur la pathogénie des crises tabétiques 


L’état dirritation des fibres sympathiques afferentes dans les racines rachidiennes 
antéro-posterieures D5-D10 est généralement considéré comme la cause des crises gas- 
triques du tabes. L’auteur a, dans 4 cas de tabes, étudié les racines des nerfs glosso- 
pharyngien, pneumogastrique, phrénique ainsi que les racines dorsales D4-DI1 
Deux de ces 4 cas avaient présenté des crises tabétiques. Les racines du glosso-pharyn 
gien et du pneumogastrique ne présentaient pas de tissu granulaire. Dans l'un des cas 
ndemne de crise tabétique il existait au contraire du tissu de granulation, syphili- 
lique typique, sul les fibres C4-C5 au niveau dunerf radiculaire. Au niveau des segments 
D4-D11 ce tissu de granulation était trés marqué dans un cas négatif, et au contraire 
en quantite discréte dans un cas positif ; dans 2 autres cas (un cas positif et un negati 
il n’existait aucune altération pathologique du nerf radiculaire. A signaler dans un cas 


sitif des altérations des petites cellules des ganglions intervertébraux. Enfin 3 cas 


présentaient certaines altérations du systéme nerveux sympathique péripherique 


} 


Discussion : M. Curschmann (Rostock 
Les tabétiques ne sont pas absolument des hypertendus ; il y en a qui temoignent 


me pression sanguine constamment basse ou normale. Une certaine proportion des 


ilades présentant des crises gastriques font simultanément des acces d’hyperten- 
sion paroxystique rout se passe comme dans les crises d arterioscléerose abdominale, 
migraine et de coliques saturnines. En raison de ces constatations, M. Curschmann 


a traité ces crises tabétiques par anesthésie du splanchnique avec de bons resultats 


GUNNAR WOHLFAHRT (Stockholm). Etudes histopathologiques 
sur l'atrophie musculaire 


urte description du tableau musculaire normal chez Vhomme aux cifférents ages 
Indications concernant les deux variétés de fibres musculaires (fibres a et 6) dans toute 
la musculature squelettique. En outre, discussion relative 4 certaines modifications 
musculaires (soi-disant bandelettes annulaires, etc.), se produisant normalement en 
tant qu altérations séniles et pouvant survenir aussi chez des personnes plus jeunes dans 
ges conditions pathologiques. Sur la base d'un materiel constitué par 130 excisions 
musculaires provenant de malades porteurs d’atrophie musculaire de types divers et 
cde muscles prélevés aprés expérimentation sur des animaux. L’auteur décrit trés briée- 
ment letat de la musculature observée dans les types variés d’atrophies musculaires, 
pecialement au point de vue du diagnostic différentic 

Discussion : M. Ariens Kappers (Amsterdam) demande si les fibres musculaires, 
dites a et 6, sont innervées par les mémes fibres nerveuses et pose certaines questions 


relatives 4 Vinrervation des fibres 6 


MISKOLCZY (Szeged). L’état de repos chez l'enfant et le systéme nerveux. 


Discussion : M. Schaltenbrand (Wiirzburg), M. Demme (Hambourg), M. Creutz- 
feldt (Kiel! 


Réponse de M. Miskolezy. 
RAGNAR BRINGEL (Stockholm). L’oscillométrie des extrémités supérieures. 


L’appareillage concu par lauteu permet une étude oscillométrique simultanée au 


niveau des deux extrémités. Dans une série d'études physiologiques préliminaires on a 
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recherché : Vinfluence de l'attitude du corps et des bras, de la température, de la dou- 
leur périphérique provoquée, de la chaleur par ondes courtes, du travail musculairg 
etc. L’auteur a pu constater apparition de symptémes névralgiques du plexus uni- 
quement provoqués chez | homme normal par certaines attitudes. Les recherches d’ordr 
pathologique ont porté sur les cas suivants : 1° cas relevant de lesions anatomiques : 
cotes cervicales, «syndrome des scalénes », névrite chronique aprés luxation de!'épaule 
spondylose de la colonne vertébrale et des articulations scapulaires, angiopathies des 
extrémités ; 2° cas 4 manifestations vaso-motrices, soit d'origine centrale (maladies du 
thalamus, syndrome de Wallenberg, maladies rachidiennes), soit périphérique (ma- 
ladie de Raynaud, acroparesthésies, certaines dermatoses, et 3° brachialgie « né- 
vritique » ou idiopathique, « névrite du plexus 

Loscillométrie simultanée au niveau des deux extrémités apporte done des indica- 
tions précieuses souvent indispensables dans de nombreux cas de brachialgie ; dans les 
douleurs unilatérales une réduction de moitié ou plus de amplitude du pouls traduit 
l’existence d'un obstacle circulatoire anatomique : une reduction moindre est ordinai- 


rement en faveur d’un trouble de nature purement vaso-motrice 


ST. KORNYEY (Szeged). La signification de la porphyrine dans la pathogénie 
de la psychose de Korsakoff 


Partant du fait qu'une psychose de WKorsakoffdétiologie alcoolique ou non alcoolique 


tumeurs malignes, maladies infectieuses aigués) s’accompagne d’une augmentatior 


ie coproporphyrine dans lurine, l‘auteur a systematiquement étudié cette excrétior 
au cours de diverses affections 

D'aprés les résultats obtenus, la psychose de Korsakoff parait en réalité survenit 
exclusivement au cours des affections s'‘accompagnant de porphyrinurie. I] existe dau 
tre part un certain parallélisme entre lameélioration de la maladie de Korsakoff et le 


retour de la porphyrinurie vers la normal: 


PALEARI. Contribution au probléme fonctionnel du systéme végétatif dans 
les affections nerveuses 


SECTION DE PHYSIOLOGIE ET DE PATHOLOGIE EXPERIMENTAL! 


Présidents : J. F. Futron (New Haven) et Antront (Stockholm Se- 


crélatres : R. Forspere et T. DALSGAARD-NIELSEN. 


E. C. HOFF et H. D. GREEN Londres). Réactions vasculaires provoquées par 
excitation électrique du cortex cérébral de singes aprés extirpation des aires 
4 ou6 


Des experiences antérieures avaient montré que lexcitation faradique des aires Mo- 
trice et prémotrice, pratiquée sur des chats et des singes anesthésiés a éther, determme 
une élévation de la pression sanguine et une accélération cardiaque avec dilatatior 
pupillaire. La méme excitation faite sur des animaux anesthésiés au dial Ciba déter- 
mine habituellement une chute de pression. L’idée que de telles réponses sont deter 


minées par l’excitation des éléments nerveux intra corticaux provient de ce fait, qu ¢ lles 


ne peuvent étre obtenues aprés anesthésie locale ou par section sous-jacente aux aires 
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yrlicales correspondantes. A noter que les variations de volume sont supprimeées par 
énervation du membre 

Ces mémes experiences ont été réalisées par les auteurs sur des singes soumis, un a 
quatre mois auparavant, a ablation de larea 6 de Brodmann avec adjonction du tiers 
postérieur avotsi vant de l'area 6, ou de larea 5 seule. [ls purent constater que chez ces 
ynimauX lexcitation de area 4 en absence de l area 6, ou de l’area 6 en absence du 
cortex contenant les cellules de Betz provoque des alterations caractéristiques de la 


pression sanguine el des variations volumétriques du membre correspondant 


A. E. KORMULLER (Berlin-Buch). Conditions et limites de la mise en évi- 
dence des manifestations bioélectriques cérébrales par des dér:vations loca- 
lisées du péricr-ne. 


D'aprés les résultats les recherches antérieures (Kornmiller et Janzen), les hypo- 
theses et les limites pour la mise en évidence des manifestations bioélectriques de 
Vécorce cérébrale de [homme par derivation a travers le péricrane, sont longuement 
Xposées, ainsi que les conceptions actuelles delélectrencéphalogramme de thomme. 
L’auteur se propose de montrer ulterieurement comment on peut reéussir, avec des 
mditions techniques spéeciales, & prendre connaissance du mécanisme des transits 
corticaux émotionnels par dérivation a travers le péricrdne. Certains indices des varia- 
tions potentielles de lécorce cerebrale sont expression d’émotions parcourant cer- 
tains systémes de fibres provenant de certains noyaux sous-corticaux. L’auteur dis- 
ite alors la possibilité inverse de conclure de particularités des variations potentielles 


électriques de Vecorce cerebrale a un fonctionnement normal ou pathologique 


Discussion : M. O. Wyss (Zirich 

Si par derivation bipolaire d’electrodes © disposition symetrique apparaissent des 
iations potentielles, il faut penser a deux possibilites : ou bien les variations poten- 
es antérieurement synchronisées au milieu de leur localisation ont perdu cette 
synchronisation, ou bien il s’agit d'un deplacement local de phénomeénes bioelectri- 
jues. Une différenciation expérimentale a cet egard est sans doute trés importante pour 


matvse 


M. Balado 


gramme chez [homme que Teélectrode bipolaire constitue une methode insuffi- 


juenos Aires) rappelle avoir exposé dans son livre sur lélectroencépha- 


sante pour démontrer la nature exacte du processus électrique en deux points du cor- 


Ré pot M. Kornmiuller 


JANZEN Hambur 


bioélectriques cérébraux de 1 homme au service des problémes cliniques. 


g-Eppendort). Les d$rivations localisées des phénoménes 


Des processus corticaux lésant ie parenchyme cortical s’extériorisent de facon imme 


llate par le critérium de la réduction circonscrite ou de absence du voltage normal 


esions vasculaires, traumatiques, tumeurs). Dans lepilepsie corticale, le foyer se 
evoile aussi, dans Vintervalle des accés, par des courants spasmodiques isolés. Les 
types d’aecés s‘individualisent plutot cérébro-électriquement que cliniquement. La 


iture d'attaques douteuses peut étre éclaircie de la sorte. Pendant l'accés narcolep- 


Kye, existe la méme modalité corticale d'action que dans le sommeil physiologique 


qul s oppose aux constatations faites lors des pertes de connaissance dans lepilep- 
: La cataplexie ne s accompagne pas d’augmentation de laction cérébro-bivelec- 
t que comme dans les équivalents épileptoides 
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OSCAR WYSS (Zurich). La synchronisation des impulsions dans les centres 
moteurs 


La formation d’impulsions dans un centre moteur se trouve déclenchée directement 
de facon réeflexe (par exemple : tonus reflexe) ou bien elle correspond ine activité 
spontanes mouvements spontanes) susceptible d‘influence nerveuse et humor 
Ainsi pour l'appareil respiratoire le tonus réflexe est conditionne par le gonflement des 
poumons, Lactivilé spontanée par état de ventilation du centre respirateu C'est 


au simple tonus reflexe du diaphragme (apneée et collapsus pulmonaire) que correspo 


pour le phrenique le tableau d’excitation asynehrone et cet asynchronis: sub. 
siste méme au cours de lactivation reflexe la plus intense. Loauteur discute different 


interpretations physiopathogeniques 


Discussion : M. Balado (Buenos Aires 


F. BUCHTHAL ect LINDHARD Copenhag 


Sur le mécanisme de la transmission de l excitation des nerfs aux muscles 


L’action de lacétylcholine & une concentration de 5 a 10° w sur la lame t 
isolée du muscle de léezard produit une courte contraction tétanique de la fil ! 
laire afférente. A une concentration dix fois plus élevée. Uacétvicholine ipp 
un autre point de la fibre est sans effet. Apres que Vaction ce céetvicholine 
cduite. la lame terminale devient refractair 1 une seconde apy ti et la 
culaire ne réagit plus 4 une excitation partant du net 


Vl. VUJIC et K. LEVI Belgrade). L/altération de lévocation des images et sa 
signification c‘inique 


Dapres d 


es recherches systématiques faites sur des images postérieures 

surtout chez des malades nerveuy les troubles Varies purent étre constatés. Ceti 
apparait fondamental dans de nombreux cas de tabes, de sclérose en plaques, de t 
matismes craniens, de syphilis cérébrale, surtout de néoplasme t dabeces ceréebr 


Ces troubles se manifestent a une époque ou ophtalmologiqu mentilnva 


de troubles des fonctions visuelles. C'est pourquoi de telles manifestations sont t 
importantes, surtout en tant que symptomes initiaux diagnostiques, dans ces ma 
Quelquefois ils fourniront des indices topiques de valeur diagnostique pour tun , 
les abcés, les lésions craniennes. Dans certaines intoxications ehr niques (parle p 


par lalcool) on peut également constater un manque ou un affaiblissement d 
Dans lencéphalite chronique, la tétanie et la maladie de Basedow, ¢ me 


trouvent également modifiees. 


S. WOHLFAHRT et Th. SALLSTROM (Stockholm). Quelques recherches 


expérimentales sur la réaction rétrograde de lacellule nerveuse chez le lapin 


Les auteurs ont, sur une série de lapins, sectionné des nerfs craniens III, IV, VI 
VII, NX et NIL) en des points variables ; les animaux furent sacrifiés A des époques di 
rentes. La recherche de | apparition de la réaction rétrograde dans les cellules 
des nerfs fut déterminée sur des coupes en serie a la celloidine et colorees pre 
methode de Nissl. Les travaux semblent avoir montré que la vitesse avee laquelle cetle 
reaction cellulaire se produit n’est pas conditionnée par la distance absolue exist 


entre la cellule et le niveau de la lésion : elle est plutot fonction de la longueur { l¢ 
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du nerf, de sorte que, plus la portion du nerf amputeée par la resection est impotrante, 


us la cellule répond rapidement et énergiquement par une réaction rétrograde 


p 


ARTHUR WEIL Chicago). Tumeurs expérimentales du cerveau et de la rétine, 


Injectant dans le cerveau et dans le corps vitre de l'oeil de rats blanes des substances 


nogéenetiques et divers lipoides, lauteura etudie la reaction des différents tissus et 


ré les aspects obtenus avec ceux des mémes formations ch homme au cours 
Les tumeurs ainsi provoquees etaient des carcinomes papillomateux du cer- 
1 et des rétinoblastomes de [cil Dans le cas du carcinome, la limite mésothéliale 


irachnoide et la bordure épendymaire des ventricules avaient subi la transforma- 


néoplasique Le rétinoblastome naissait a la fois des couches interne et externe de 

it imitant ainsi le rétinoblastome de l’ceil humain. Il comportait de véritables 
set était associé a une hypertrophie des proces ciliaires 

La réaction de la névroglie, des méninges et des nerfs craniens tut étudiée 4 diffe- 


stades ; la prolifération gliale put étre observee jusqu'au 293° jour ainsi que la 


tion d’élements du type spongioblastique 


A. BIEMOND (Amsterdam). Microcéphalie expérimentale 


point de depart de ces recherches fut le cerveau d'un enfant dont les sutures cra- 
nes étaient enticrement fermeées a la naissance et qui présentait une malformation 


ment curieuse de lecorce céerebrale (microgyric l mort survint au 11° mois. 


alformation cerébrale fut interpretée comme la manifestation d'une tendan 
ppement cerebral «a Vinterieur » pour augmenter la surface. Cette conceptio 


rifice expérimentalement : une sorte de « casque » ayant été adapté au crane d 
1 vécurent plusieurs semaines, mais lamaigrissement *s’installa 


essivement malgre une nourriture suffisante et controlée. Le cerveau des animaux 


trait la surfa des rétractions rappelant la microgyrie observé chez Thomme. 
plus il existait au niveau de la base du crane une altération degenerative du tuber 
im probablement responsable du trouble de la nutrition glycogenique et de la 
splanchnie. Ces observations sont egalement a retenir a propos des troubles end 
s observes dans plusieurs cas d deformation cranienne par ossification precoce 
itures (oxycephalie 


M. PORTA (Milan). Sur larrivée des substances hormonales dans le liquide 


ventriculaire de lhomme 


SECTION DE NEUROLOGIE CLINIOI 
Présidents Hl. BRUNSCHWEILER (Lausanne) et H. Fapririvs (Hel- 


sink!) : Secrélaire : HAAGEN-JESSEN 


A. POROT Alger). Troubles de la circulation encéphalique : poussées d’hy- 


pertension cranienne et rétinienne consécutivement a des voyages en avion 


L‘auteur rapporte deux observations montrant que les grands trajets en avion sont 


sceptibles de déclancher des accidents encéphaliques du type hypertensif chez des 


yeres 


jets avant des tares humorales ou circulatoires li 
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I Un homme de 44 ans, uricemique et legérement hypertendu, fait une traversé, 


Alger-Marseille particuli¢rement dure, volant a trés haute altitude ; il a, pour la pre- 


miére fois, le « mal de lair ». Quatre jours apres : violente céphalée, obnubilation confu- 


sionnelle, vomissements. Petite elevation thermique. Gros syndrome d’‘hypertension 
cranienne, liquide céphalo-rachidien légérement teinté de sang, forte stase papillairy 
bilatérale. Régression de tous les symptomes en 15 jours. 

Il Un homme de 62 ans, non liypertendu, est pris de coliques néphreétiques. | 
prend, au sortir de cette crise, Vavion pour rentrer directement chez lui (1.500 km 
rrois jours aprés, troubles visuels a gauche. Installation rapide d'une papillite gauche, 
avec tension rétinienne diastolique é¢levée (70), A la ponection lombaire, pas d'hyper- 
tension manometrique, mais légére dissociation albumino-cytologique. T. A. normal 
Radiographie du crine négative. Evelution favorable en 12) jours, mais séquelle d’a- 


trophie optique avec perte de la vision centrale. 


A. BANNWARTH Munich). Le diagnostic des malformations cérébrales graves 
par l encéphalographie 


L’auteur rapporte 5 observations cliniques caractérisées surtout sur lencepha 
gramme par les particularites suivantes : Existence 2 la place des deux ventricules laté- 
raux d'une large depression allant de la corne antérieure jusqu’au triangle ventricu- 
laire. Les cornes inferieures et posterieures presentent un aspect symétrique. Les radio- 
graphies autorisent a conclure a Labsence du septum pellucidum, du fornix et dk 
commissure de Uhippocampe ; le corps calleux est probablement aussi altéré dans sor 
développement. Au point de vue clinique il s’agissait dans 4 cas d’imbeéciles avee syn- 
drome neuropathologique traduisant une grave lésion cérébrale de Venfance. Dans 
5° cas la malformation cérebrale se caracterisait uniquement par des troubles oculaires 
nvstagmus congenital marque ave atrophie laterale du nerf optique ll résulte de la 
comparaison des radiographies et des données anatomiques relatives aux malformations 
cérébrales (Hinrichs, Goldstein, Riese), que ces cas font partie du groupe décrit sous 
nom d arhinencephalie » ou mieux des malformations par absence du corps calleux 


et du fornix 


L. V. ANGYAL (Budapest). Contributions 4 la symptomatologie neurologique 
de la désagrégation frontale 


> apres un certain nombre de cas neurologiques AlMSE que dvapres les experiences 
faites dans le traitement du choe insulinique, la symptomatologie neurologique de la 
désagregation frontate peut se caracteriser ainsi les fovers du Gyrus centralis ante- 


rieur sont au service de certains synergismes coordonnes biologiquement important 


Ainsi dans le lobe paracentral sont representes : Pextremite inferieure Comme organe et 
la marche, le bras et la main comme organes de la prehension, la bouche comme I orgal 
de Valimentation. Ces synergismes primitifs subissent une modification dans la phy- 
logénése par préposition de territoires eorticaux frontaux agranulaires et fronto-] 
laires, ce qui fait naitre petit 4 petit les mouvements plus subtils de la main, le langage 


etc. Des affections foecales peuvent entrainer la désorganisation graduelle d 


e ces mou- 


vements différenciés qui s'accompagne de Vapparition de certains re flexes (reachions 
de soutien, réflexes de relachement de la main et de la bouche). Ces reflexes s ¢ xpliquent 
comme des symptomes de régression des synergismes mentionnés, biologiqueme nt pri 


mitifs. Les réfleXes palmo-mentonniers enfin représentent la connexion biologiqui 


de lacte alimentaire et prehensil 
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H. PETTE (Hambourg). Sur la survenue d'une forme d’encéphalite du type de 
l'encéphalite japonaise en Allemagne. 


Compte rendu d'une forme spéciale d’encéphalite recemment observée dans diffé- 
rentes parties de Allemagne. Dans les Cas graves la symptomatologie est la suivante: 
aprés certains prodromes : agitation psychomotrice avec délire confus, manifestations 
pyramidales et plus encore extrapyramidales (mouvements choréiformes et athéto- 
siques, tremblement, myoclonies, etc.), plus tard symptOmes bulbaires dysarthrie, 
trismus). La maladie peut durer des jours ou des mois. Histologiquement, il s’agit d’un 
processus inflammatoire discontinu du systéme nerveux central intéressant la substance 
grise plus que la substance blanche : a cote de la réaction mésodermique il existe une 
prolifération noduleuse d’élements gliaux entreméles de lymphocytes et de plasma- 
zellen. La comparaison avec d’autres formes d’encéphalite montre la trés grande res- 
semblance de l’affection avee lencephalite japonaise et lencéphalite épidémique de 
1934 a Saint-Louis. De plus, neurologiquement, il existe des rapports étroits avec le 
typhus exanthématique et d'autres rickettsioses. A signaler limportance spéciale des 


constatations cliniques et anatomiques pour lensemble du probléme de lencéphalite. 


Discussion :M, Lehoczky (Szeged). 


G. SCHALTENBRAND (Wiirzbourg). La mise en évidence de troubles inap- 
parents du tonus pyramidal et extrapyramidal par l’examen myographique. 


Les recherches myographiques effectuées sur plusieurs milliers de sujets sains et 
malades montrent que l’examen des réflexes myostatiques est de la plus grande impor- 
tance clinique. Le déroulement des réflexes myostatiques, leur répartition au niveau 
des extrémités et leur réaction aux excitations extérieures permettent de distinguer 
avec une certitude relativele spasme, la rigidité et la résistance. L’examen myogra- 
phique a pu souvent permettre la mise en évidence des réflexes chez des malades dont 
examen clinique ne décelait pas encore de troubles pyramidaux ou extrapyramidaux 
nets. L’extériorisation de tels troubles latents est intéressante: 1° pour expertise de 
traumatismes de la téte et de la moelle épiniére ; 2° pour le diagnostic précoce de la 
sclérose en plaques au stade précoce neurasthénique pseudo-rhumatismal ; 3° pour le 


diagnostic et la classification de certains troubles moteurs héréditaires. 


PAUL DELMAS-MARSALET (Bordeaux). Syndrome myotonique consécutif 
a une acrodynie. 


L’auteur rapporte l’observation et présente un film cinématographique relatif 4 un 
eniant de 6 ans qui a fait 4 age de 11 mois une acrodynie typique. A la suite de cette 
acrodynie l'enfant, normal jusque-la, présente des poussées de troubles trophiques des 
pieds et des mains, puis une augmentation progressive du tonus musculaire. L’étude 
électrique des muscles, la détermination des chronaxies, les études biologiques per- 
mettent de parler d'un syndrome myotonique acquis. La quinine a été le seul médica- 
ment efficace pour diminuer hypertonie. 


Film cinémat: graphique. 


HENRY R. VIETS et ROBERT S.SCHWAB (Boston). Myasthénie grave : 
étude clinique et historique. 


Les auteurs donnent une vue d’ensemble de la question, a partir des premiéres des- 
criptions de Willis, Erb et Goldflam. C’est en 1905 que la maladie fut diagnostiquée 
REVUE NEUROLOGIQUE, T. 72, N° 4, 1939-1940. 27 
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pour la premiére fois au Massachusetts General Hospital, 4 Boston ; ils précisent les 


différentes thérapeutiques mises en ceuvre depuis cette epoque jJusqu a 1935, date a la- 


quelle le traitement parle bromure de prostigmine par voie buccale fut employe . 


ROBERT S. SCHWAB et HENRY R. VIETS. Myasthénie grave : observations 
cliniques de cinquante cas. 


De 1935 A 1939, les auteurs ont pu étudier en clientéle privée et au Massachusetts 
General Hospital, 4 Boston, cinquante cas de myasthénie grave. Toutes ces observa- 
tions furent analysées au point de vue de l’age du début, de la sympatomatologie, de la 
durée de affection, de sa gravité, des rechutes, des rémissions, enfin de la variabilite 
méme des manifestations cliniques. Les résultats fournis par étude critique de cet 
ensemble viennent jeter une lumiére nouvelle sur une affection précedemment cons 
dérée comme rare et soulignent la nécessité de modifier certains des points sur lesquels 


avaient jadis insisté d’autres auteurs 


PITTRICH (Francfort-sur-le-Mein). Les manifestations tremblantes dans 
la maladie de Wilson-Westphal-Strumpell 


Les manifestations motrices furent analysées chez 8 malades au moyen de reproduc- 
tions cinématographiques. Les reproductions au ralenti de phenoménes de tremblement 
ont permis disoler trois formes. lL. Un tremblement rythmique, se renforcant au cours 
de mouvements volontaires et intentionnels (Wilson, Westphal, Strampell, et Il 
Un tremblement statique, n’apparaissant que dans l attitude volitionnelle. II]. U1 
tremblement spontaneé cessant lors de mouvements volitionnels et intentionnels et dont 
lintensité est maxima lorsque les articulations sont dans une position intermédiair 
spontanée. La prise de vue au ralenti décompose ce dernier en mouvements separt 
antagonistes 4 periodes egales (2/10 de seconde dans le cas 1) qui forment un_ trace 


repetition réguliére 


I. ZADOR (Budapest). Observations neurologiques de bégues 


L, etude de cent sujets bégues a été poursuivie par ‘auteur dans le but de rechercher 
une Classification nouvelle du bégaiement d’aprés les autres troubles neurologiques pre- 
sentés 

Dans un premier groupe furent rangés les malades porteurs d'un trouble permanent 
du langage ressemblant plus ou moins au bégaiement et atteints d’athétose, d'un spasme 
de torsion de choree chronique, de maladie de Little, etc. A un second groupe, apparte- 
naient les bégues, avec retard du développement intellectuel et mouvements chorei- 
ques. A un troisiéme, ceux avec retard de développement intellectuel et signes pyrami- 
daux. Un quatriéme comprenait les bégues sans déficit intellectuel apparent mais pot 
teurs de legers mouvements choréiques ou de signes de trouble du systéme pyramidal, 
Dans un dernier étaient rangés les bégues apparemment indemnes de toute atteint 
du systéme nerveux central. L’auteur a pu dégager de cette étude des faits intéressants 


au double point de vue de la symptomatologie et du pronostic de ces cas 


VOLDEMAR UPRUS (Tartu). Quelques observations concernant la nature 
du signe de Puusepp. 


Le signe de Puusepp (ou réflexe du cinquiéme orteil) est représenté par une abduc- 


tion tonique isolée du cinquiéme orteil consécutive 4 une excitation légére de la partie 
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jatéro-postérieure de la plante du pied. La position de lorteil subsiste quelque temps 
apres ¢ essation de l’excitation, puis celui-ci reprend sa situation habituelle. 

Le signe de Puusepp a été étudié dans des cas de lésions cérébrales localisées. Dans 
les cas de lésion du lobe frontal il a été souvent observé du cété méme de la lésion : 
Ainsi faut-il peut-étre établir une relation entre ce signe et une lésion du tractus fronto- 
ponto~ érébelleux. Il peuts’expliquer comme un phénoméne pathologique, traduisant 
une expression anormale des excitations et qui correspond a la réaction caractéristique 


des parties du systéme nerveux qui se trouvent isolées des centres supérieurs. 


SECTION DE THERAPEUTIOUE, 


Président : LL. Puuserr (Tartu) : Secrélaire : 3. RersuM. 


A. ORBAN et E. RAJKA (Budapest). Observations aprés nouvel examen de 
malades syphilitiques traités, avec considérations particuliéres sur la neuro- 
syphilis. 


I! demeure actuellement impossible d’affirmer de maniére absolue la guérison de 
syphilitiques traités. Aussi importe-t-il de cumuler le maximum de documents cons- 


tit ; i 


tituant du moins des probabilités:a) traitement suffisamment intense et prolonge, 


absence de signes cliniques, ¢) negativite du sang et du liquide, méme aprés réacti- 

itio /) manque de signes de contamination familiale. Le maximum de chances 
le guérison et le meilleur moyen de prévenir les complications surtout d’ordre ner- 
veux consiste en la mise en ceuvre d'un traitement précoce et intensif 

Projections de lableau 


PIERRE MOLLARET |’aris). Méthode pratique d impaludation en deux temps 


sans réinoculation et avec apyrexie intermédiaire réglable a volonté. 


L’auteur realise, de fagon conslanie, une suspension Lemporaire des accés (par exemple 


res le ¢ par trois injections quotidiennes de 3 cg. de rodopréequine (mélange a parties 
egales de deux médicaments dits gaméticides, la praequine et la rhodoquine). Le malade 
se repose pendant une semaine ou deux (da volonté), la reprise des accés (quatre pat 
exemple) elant déclanchée sans nouvelle impaludation. L’extinction ultérieure des 


es est spontanee, mais il convient de steriliser definitivement le sujet par la cure 
al ire de quinine 

Lette methode a permis a lauteur de trés importantes acquisitions doctrinales sur 
+ phenomenes de dysgonie du parasite et sur Vimmunite dans le paludisme en général. 


lla pu e¢galement réaliser un paludisme latent pendant 6 mois, démontré par linocula- 


du sang a homme et comparable aux longues rémissions du paludisme naturel. 
On peul envisager que celte technique sera la lechnique d’avenir, et qu’a ec elle la mor- 
nire-indi lions niront vers 7 
I) ? 


V. M. BUSCAINO (Catane). Thérapie médicale efficace de quelques maladies 


du systéme nerveux (arachnoidites chroniques circonscrites : démence pré- 
coce 
1. Les cas récents 


t 


d’arachnoidite chronique circonscrit« péerimedullaire, opto-chias- 
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matique) guerissent apres traitement medical systématique inirarachidien (sous-dura 


par des composes de Tiode (triode, ortojodine 


Il. On obtient des pourcentages élevés de résultats trés favorables (guérisons sociales 


guérisons complétes) dans la démence précoce aprés traitement pyrétothérapique pro- 


longe au moyen de vaccins « spécifiques »et par une chimiothérapie special 


Discussion ; M. Puusepp (Tartu) demande si le traitement provoque des réactions 


Réponse de M. Buscaino : Les réactions sont généralement subjectives (céphalé 


La fievre lorsqu’elle existe traduit un benéfice therapeutique er cours 


NAZHAR OSMAN UZMAN ct IHSAN SCHUKRU-AKSEL. A propos 
de l intoxication a lhéroine 


Les toxicomanes sont condamnes par un tribunal special a un internement n TT 
de six mois a Vhospice. Les cas ainsi internes pendant 12 ans se répartissent comme suit 
398 cas d’héeroinomanie, 87 morphinomanes, 174 alcooliques, 21s hachichor es et 
2 cas de cocainomanic 

Les condamnés essaient, dans une enveloppe impermeable, d’introduire la drogue 
hospice, la cachent dans leurs narines, reclum, vagin ou Vavalent pour la repécher 
ensuite dans les excrements 

Un héroijnomane ayant dissimulé deux paquets d’héroine dans la narine fut intoxique 
par lun de ces paquets dont Vautre fut retire Vautopsie, qui révela des hemorragies 
capillaires, oedeme du cerveau, augmentation des dépdts lipoidiques dans les cellules 
ganglionnaires corticales, infiltrations lipoidiques dans les cellules névrogliques et 
endothéliales. 

Un autre sujet a qui l'on avait fait priser de (héroine dans le but de vol tomba dans 
un état comateux suivi d'une héemiplegie 

L*hemorragie capillaire du 1°" cas et celle du second ont été reproduites experimenta- 
lement par I. Schikra-Aksel sur des chiens 


Projections histologiques 


CHARLES DAVISON (New York). L’action de lhépatothérapie sur les voies 
médullaires dans la dé;énérescence combinée subaigué (étude histo-patho- 
logique). 


En 1931, lexamen des moelles de sept cas de dégénérescence combinée subaigué traites 
par hépatothérapie montra des modifications gliales progressives ; deux de ces sujets 
méme avaient également été cliniquement améliorés au point de vue neurologique. Pal 
contre, de semblables constatations ne furent pas observées dans dix autres cas non tral 
tés par cette méthode 

Depuis cette époque, auteur a étudié du point de vue clinique 69 malades soumis 
une hépatotheérapie intensive. Chez la plupart, Pamélioration fut plus marquee que dads 
le groupe précédent. Sur les dix cas autopsiés, certains points importants purent étre 
enregistrés indépendamment d'une réaction gliale progressive. Le processus patholo- 
gique n’était pas aussi étendu, la destruction de la myéline et des axones moins marquee 
que dans les cas peu ou pas traités. Dans six de ces derniers cas la dégénérescence & 
limitait aux cordons postérieurs et s’étendait rarement a la voie pyramidale. Suit une 
discussion du réle de ’hépatothérapie sur ces modifications. 


Projections histologiques et lableaur. 
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Discussion : M. C. C. Ungley | Newcastle). Le degré d’amélioration apporteé par la the- 
rapeutique est fonction de l’'4ge méme des lésions médullaires. Alors que la régression 
de la symptomatologie peut étre considérable dans des atteintes des cordons lateraux 
et postérieurs vieilles de moins d'un an, l'état reste stationnaire lorsque les troubles 
remontent « plus de deux ans 

M. Max H. Weinberg (Pittsburg) demande quelle fut la cause de la mort dans les 
cas rapportés, soit résultat de l'anémie pernicieuse elle-méme, soit maladie intercut 
rent 


Réponse de M. Davison 


GRAGE Chemnitz.). Acquisitions relatives 4 la cure bulgare dans les affections 
extrapyramidales avec considérations spéciales sur la paralysie agitante. 


Les beaux suceés oblenus avec la cure bulgare dans le traitement de lencéphalite 
épidémique chronique incitérent aussi étendre cette meédication 4 d'autres maladies 
extrapvramidales, specialement la paralysie agitante. L’atropine Hombourg 6x0 


it stabilise de veritable racine bulgare de be lladone) ful employee. 4 cas de para 
vsie agilante, ayant dépassé la 60° année, ainsi traités succombérent, un 5° cas ne fut 
que peu influence, A souligner lVintérét des troubles élémentaires psychosiques évoluant 
s du traitement. Une choree de Huntington son début et un syndrome anam 


estique aprés encéphalite non épidémique, furent également traités sans résultat 


La re bulgare est done contre-indiquée chez les parkinsoniens au-dessus de 60 ans, 


A. FRIEDEMANN Bellelay). Proposition d administrer l aneurine directement 


au systéme nerveux central 


Le xpériences de lauteur rapportées dés 1936 (Arch. Suiss. Neur., 1937) ont ele 
objet Gune confirmation générale Les lésions centrales, principalement motrices, 
guérissent par la méthode proposée ; la démence organique, les troubles sensitifs et les 
scléroses en plaques sont moins influencés. L’auteur expose le cas typique d’une ma- 
lade, fille d’aleoolique, née en 1883. En 1935, délirium tremens, en janvier 1938, syn- 
drome de Korsakoff. En mars 1938, examen décelait une tétrapareésie avec cachexie, 
euphorie, desorientation, acalculie, amnesie pour les nombres de quatre chiffres, reac- 
tion pupillaire lente, nystagmus, aréflexie des tendons rotulien et achilléen, Babinski 
bilateral, ataxie, athétose, sensibilité retardée au-dessous de L2-L3, paralgésie, hyper- 
algésie. Traitement hydrothérapique inutile jusqu’au 2 mai. A cette date, soustraction 
sous-occipitale de 10 eme. de liquide, puis réinjection de ce liquide mélangé a 5a 
li) mg. d’aneurine. 16 injections sous-oeccipitales (155,0 mg aneurine) furent ainsi 
pratiquees jusqu’en aout. 

Un nouvel examen en avril 1939 montrait une réapparition des réflexes, une intégrité 


sensorielle et une amélioration du psychisme 


A. SLIOSBERG (Paris). Traitement des algies des amputés par la vitamine B;. 


L’auteur rapporte le résultat du traitement de cent cas d’algies chez les amputés 
traités par des injections de vitamine B, 4 la dose journaliére de 1 centigramme par séries 
de cinquante injections. Les résultats sont habituellement trés rapides et le soulagement 
se manifeste parfois dés la premiére ou la deuxiéme injection. Une trés grande propor- 
tion de cas bénéficie de ce traitement qui donne des résultats persistants depuis un 
temps variable de plusieurs mois 4 20 mois pour certains sujets. Il s’agit d’une méthode 


exemple de danger, facile 4 appliquer et méritant de se généraliser. 
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Discussion : M. Friedmann (Bellelay 


M. Weinberg (Pittsburg) demande 4 M. Sliosberg ce qu'il entend par imélio- 


ration totale » et s’il considére ces manifestations comme organiques ou comme 


tionnelles. 


M. Puusepp (Tartu). La persistance des douleurs chez les amputes peut étre parfois 


excessive. L’auteur dans un cas est intervenu douze fois sans résultats. Ll considere qu 
si la vitamine B, soulage les douleurs chez les rhumatisants, etc., elle peut etre 
raison employée chez les amputeés 

Réponse de Sliosberg : M. Friedmann. 

La causalgie doit étre différenciée des algies 4 proprement parler des amputes, car 
ici nous avons affaire 4 un substratum anatomique cliniquement deécelable, | 
d’autre part, les signes objectifs: hyperesthésie, cyanose, refroidissement du 1 
complétent le tableau clinique et au cours du traitement par la vilamine Bb, on 1 
une amélioration progressive de ces symptOmes, amelioration paralléle a la sedation 


des douleurs 


2. Réponse a M. H. Weinberg 


Le fait que les signes objectifs, locaux et généraux, s’ameliorent paralk 


soulagement des douleurs permet de conclure i la fois et a la réalite de ces dernicres et 


a lefficacité du traitement 


%. Réponse ad M. Puusepp 
Plusieurs de nos sujets ont subi antérieurement des interventions chirurgi 
n'ont pas donne les resultats escomptes et ont finalement été soulagés par la lal 


B, 


MADELAINE R. BROWN et J. H. TALBOTT (Boston). Le r5le du chlorure de 
potassium dans le traitement du syndrome de Méniére 

Au cours des dix-huit derniers mois les auteurs ont suivi trente malades atteints 
maladie de Méniére. La détermination des constituants acide-base du sang mentra 
certains malades au cours des périodes d’exacerbation, une élévation marqu e la 
valeur du potassium par rapport aux chiffres constatés chez les Lémoins ou en peri 
de rémission. Le traitement par régime riche en potassium a donné des résultats satis- 
faisants, méme pour plusieurs malades qui n’avaient précédemment jretiré aucun bhene- 
fice d'un régime pauvre en chlorure de sodium et d’ammonium. Aucune intervention 
chirurgicale pour maladie de Méniére n'a été pratiquée au Massachusetts General 


H »spital, de Boston, depuis institution de cette thérapeutique nouvelle 


S. ESCH-CHADELY (Tunis). Manifestations nerveuses et mentales dans le 
typhus exanthématique. Traitement chimiothérapique. Prophylaxie 


SECTION CONSACREE A L’EPILEPSIE. 


Présidents : H. Scuou (Dianalund) et LENNox (Boston) ; Secrélatres 
MM. Lacursen et Erna CHRISTENSEN. 


THOMAS S. P. FITCH (Plainfield), A. W. PIGOTT (Shillman) et S. M. WEIN- 
GROW (New York). Epilepsie « institutionnelle ». Etude de 100 cas 


Les 100 cas servant de base 4 ce travail ont été répartis en groupes comparables 4 
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ceux de Foerster et Penfield, et la plupart sont classés étiologiquement d’apreés les 
yntécédents personnels de chaque malade. Les auteurs ont tenté une interpretation 
les constatations neurologiques en accord avec les résultats fournis par lencephalo- 
graphie ; ils exposent les différents procédés encéphalographiques mis en ceuvre, seuls, 
ju associés aux injections sous-durales et épidurales d’air. Aprés une discussion relative 
aux diverses constatations encéphalographiques, ils exposent un procede spécial utilisé 
ians certaines formes d’épilepsie, procédé dérivant de la technique craniomeéningoplas- 


t que cle Ney. 


J.-A. BARRE (Strasbourg). Epilepsie et syndrome pyramidal déficitaire 


On croit généralement que étude clinique de | Epileptique pendant les crises et en 
jlehors d’elles a fourni tout ce qu'elle ¢ taiten mesurede donner. Nous pe nsons tout diffe- 
remment : Depuis 1917, époque 4 laquelle nous nous sommes atta hes uv separer dans le 


ASSOCTIECES, 


syndrome pyramidal classique deux formes, irritative et déficitaire, souvent 


mais isolées souvent aussi, nous avons examine autrement que par le passe les Epilep 


sies qui se sont presentees a nous 

En 1922, 1935, 1938, nous avons expose les résultats que nous avons obte 

résumé de conclusions formulées ailleurs et que de nouveaux cas justifient ample- 
ment 

Le syndrome pyramidal déficitaire, qui ne s’afliche pas et dont il faut souvent depts 
ter 'existence, mérite de figurer en bonne place parmi ceux dont on doit faire la re- 
herche chez les Epileptiques. Sans diminuer linterét que peut presenter lexistence du 
signe de Babinski pendant la crise, on peut dire que le médecin n’a pas souvent Poet 
de le rechercher * ce moment, que le signe precieux disparait rapidement apres la 
crise, et enfin qu'il peut exister momentanément des deux cétés, alors qu'un seul fais- 

pyramidal est altere dune maniere fixe 

Le syndrome pyramidal déficitaire (manceuvre de la jambe, chute verticale du bras, 

ele., ete.) peut se rencontrer chez les Epileptiques immédiatement au sortir de la crise 


i 


eta tous moments en dehors d’elle. li interesse d’ordinaire les deux membres d'un meme 


cote, mais parfois un seul ; la forme brachio-faciale est assez souvent observee 


analyse des éléments de la crise poursuivie directement ou d’apreés les dires de l’en- 


tourage permet souvent de trouver une concordance entre la localisation initiale ou 
prédominante des convulsions et la distribution des troubles de la série déficitaire 

La présence des éléments de cette série, qui peuvent demeurer tout 4 fait latents et 
isolés, et dont la recherche est si facile, permet :1° d’objectiver le caractére épileptique 
des crises qui auraient pu étre qualifiées d’hystériques ; 2° de dépister l’existence d'une 


lesion souvent minime comme cause d’accidents impressionnants par l’étendue des con- 


vulsions de la phase d’état de la crise: 3° de fixer exactement le siége de cette lésion 
et de diriger le traitement chirurgical ou radiothérapique qui peut étre indique 

Nous pensons qu’en suivant les suggestions offertes par ce mode un peu nouveau d’in- 
Vesligation clinique, un nombre plus important d’épilepsies pourra bénéficier de ces 
deux derniers traitements. L's xperience que nous avons de cette orientation sémeiolo- 
gique nous parait comporter de serieux avantages cliniques et a déja été sanctionnée 


par des faits qui, rares encore, ont cependant une valeur inappréciable 
W. G. LENNOX, E. L. GIBBS et F. A. GIBBS (Boston). L’hérédité de 1 épilepsie 
décelée par 1 électroencéphalographie 


Les auteurs montrent 4 lévidence que le rythme électrique du cortex humain repré- 


sente une caractéristique constitutionnelle fondamentale. L’épilepsie apparait comme 
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une dysrythmie cérébrale paroxystique. D’aprés ensemble des cas consideéreés, il faut 
admettre que celui des ascendants qui présente une dysrythmie corticale doit étre tenu 


comme le responsable de lépilepsie dans sa descendance. 


Discussion ; M. McAlpine (Londres). 


M. Moruzzi (Bologne). Le nombre des impulsions et la frequence de la dechargs 
pyramidale aussi bien que le nombre des cellules de Betz responsables de celle-ci déter- 
minent la presence ou l'absence des effets moteurs durant lactivite epileptique du cor 


tex moteur. 


H. HOUSTON MERRITT et TRACY J. PUTNAM Boston). De la diphényl 
hydantoine et d autres substances convulsivantes nouvelles (Communicatior 
présentee par W. G. Lennox 


Parmi une série de quinze nouvelles substances reconnues Comme au moins aussi 
efficaces dans l’épilepsie que les bromures et les barbituriques, les auteurs ont tout spé- 
cialement expérimenté pendant deux ans, la diphénylhydantoine ; celle-ci a été en par- 
ticulier administree « trois cents épileptiques non guéris par les phénobarbituriques 

60 % dentre ces malades ont vu definitivement disparaitre leurs crises, et 12 °% des 
sujets restants presentérent des accés beaucoup moins fréquents. L’efficacité de la 
diphenylhydantoine est plus grande pour les accés de grand mal que de petit mal. Les 


cas d intolerance demeurent rares et aucune complication graven’a jamais été constaté 


Discussion : M. McAlpine (Londres) demande si chez un épileptique traité par des 
doses importantes de barbituriques, il convient de diminuer progressivement celles-ti 


lors de Vinstitution du traitement par Pepanutin, ou au contraire de cesser brusquement. 


M. G. H. Monrad-Krohn (()s!0) n’a pas traité de nombreux cas par le sodium-di- 
phényl-hydantoin, mais pose la question de savoir si la depression par lui observee 
constitue une manifestation constante. A noter que dans un cas particuli¢rement grave, 
cet état de dépression a disparu aussi rapidement qu’il s’était installe, et ceci apres 


cessation de la thérapeutique 


M. H.1. Schou (| Dianalund) et Stubbe Teglbjaerg ont traité par! hydantoin environ 
cent cas, avec de bons résultats chez vingt-cing malades. L’hydantoin parait plus 
active que les phénobarbituriques dans le petit mal. La marge entre la dose therapeu- 
tique et toxique est trés faible, aussi le traitement doit-il spécialement au début etre 
fait sous grande surveillance. M. H. I. Schou demande encore quelle fut la duree 
maxima de traitement par hydantoin, et si cette substance a été essayée en association 


avec d'autres. 


M. R. Eeg-Olofsson (Stockholm) a essayé, avec Ljungberg, d’associer les pheno- 


barbituriques et la benzédrine, et a obtenu des résultats tres satisfaisants surtoul 


pour les malades non hospitalises, 
M. G. K. Stiirup (Copenhague) voudrait savoir si M. Lennox a expérimente cette 
substance dans le traitement de la pyknolepsie 
E. D. ADRIAN el G. MORUZZI (Cambridge). Décharges épileptiformes 
du cortex moteur. 


Aprés applications locales de strychnine sur le cortex ou aprés injections de cardiazol 
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ou pendant et apres excitations électriques de l’aire motrice, on constate apparition 
de manifestations épileptiformes. Les auteurs précisent les conditions d’apparition de 
ces manifestations, leur qualite et leur interpretation 

M. W. G. Lennox (Boston) a constaté que des séries d’oscillations anormales peus 
vent se produire au niveau du cortex sans coincider avec des manifestations epilep- 


tiques 


L. BINI (ome). Le choc spasmodique da au courant électrique. 


| teur déeerit différents dispositifs d’éepreuve utilises sur des animaux pour provo 
yer cs électriques expérimentaux. I] définit les différentes espéces de choc spas- 
modiq ibtenus par modifications du circuit, de lintensité, de la fréquence et de la 
duree de passage du courant électrique ainsi que par alterations du systéme nerveux 
entr B. aboutit discuter le mode d'action probable et le danger du courant elec- 
tridue r provocation des choes spasmodiques 


U. CERLETTI et BINI Rome). Lélectrochoc en neurologie 


L’eleectrochoe, nouvelle méthode pour provoquer le choc convulsif par le courant 
est utilisé depuis un an x la clinique de Rome pour le traitement de la schizo- 
phre et dautres psychoses. La méthode est susceptible egalement d’applications 
importantes en neurologie. L’attaque provoquee par lélectrochoc, chez des sujets nor 
maux, est tvpique, egale elle-méme et peut étre definite du terme d’attaque pure 
elle fail preuve au contraire de variations individuelles chez beaucoup d’épileptiques 
cerebrop thiques 


Ls trochoe est done particuli¢érement indiqué dans les circonstances suivantes 


diagnostic de Pépilepsie, mise en évidenece de la personnalité neurologique, étude des 
diverses réactions au cours des formes d’épilepsie non convulsive, ¢tude ¢analytique 
dissocieée de VPattaque convulsive et de ses altérations biologiques et biochimiques, 
examen des altérations psyvchologiques aprés la crise, indications théerapeutiques dans 
les cas dequivalents épileptiques et dans différents élats nerveux (choree 


Discussion : M. Baudouin (Paris) demand: 1° si la place des élet trodes sur le crane 
joue un role : 2° si la résistance des tissus est mesurée en courant continu ou en courant 


M. Moruzzi (Cambridge) demande s’il y a des manifestations d’anoxémie pendant 


eptlique provoque par le courant elec trique 


A. ERB et B. KOSTKIEWICZ  Lwow). Expérimentations sur | effet 
thérapeutique du cardiazol dans 1] épilepsie 


Lompte rendu d'une serie d’épreuves faites chez les épileptiques par injections car- 
diazoliques reitérées. Ces essais ont montré lélévation du degré d’excitation cardiazo- 
lique au cours de traitements prolonges. Le degre d’excitation cardiazolique ne s’éléve 
pas aussi Vile chez les épileptiques que chez les schizophrénes traités au cardiazol, selon 
la methode de Meduna Apres atteinte dun degré d’excitation cardiazolique assez élevé 
(0,8-1,4) les att iques spontaneces des épileptiques cessaient. La période libre de toute 
allaque durant de 4 semaines A 3 mois chez des épileptiques présentant habituellement 


des crises pluriquotidiennes 


Discussion : MM. Wohlfart Stockholm), Cerletti Rome), Olofson (Stockholm) 
et Hansen (Liibeck\ 
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A. BINGEL (Erlangen). La périodicité végétative quotidienne de 1 épileptique. 

Au moyen de l’électrodermatogramme de Regelsberger, l’auteur a pu démontrer chez 
homme l’existence de réflexes alimentaires absclus et conditionnés se produisant au 
cours de la journée et traduisant un tableau trés démonstratif de periodicité journa- 
liére. L’examen des tracés des cas d’épilepsie idiopathique par rapport type 
général de courbes montre l’influence de la crise épileptique et Vaction du luminal 
\ Pinverse des hommes, les femmes présentent souvent des courbes indiquant 


excitabilité végétative plus élevée. Au cours de Vobnubilation épileptique tous 


indices des courbes sont pratiquement supprimeés. L’accés épileptique alraisse 
retarde la courbe des réflexes alimentaires ; chez les épileptiques latents, on n'enre- 
gistre aucun effet de la crise sur les indices (petits par eux-mémes) de la « rl Au 
fur et a mesure que varie lexcitabilité, le luminal reste sans effet sur les court 
les fait monter parallélement 

Discussion : M. Joosten (Koermond 

Réponse de M. Bingel 

\ issue de la séance, M. L. Lennox propose la création d'une ligue internationale 
pour la lutte contre l’épilepsie. Cette réunion spéciale doit étre suivie le surlendemain 
samedi, de la visite de (hépital « Filadelfia prés de Dianalund, établisseme prive 
réserve a des malades nerveux et mentaux et a des épileptiques 

SECTION DI NEURO-CHIRURGIE, 
Président G. JerrerRson (Manchester) : Seerélaire : Ro. MAaLMRos 


W. TONNIS (Berlin). La thérapeutique des abcés cérébraux 


L’auteur expose les résultats obtenus par différentes thérapeutiques dans les cas 
d’abeés solitaires ou multiples et souligne la valeur du procédé de Clovis Vincent. Tous 
tefois les accidents observes par lui chez deux malades Jui ont fait préférer, dans IX 


iutres cas, suffisamment évolués, ablation totale en un seul temps. 


Discussion : M. Subirana (Barcelone 


M. Stender (Bresiau) rapporte un cas de traumatisme cérébral interprét 


porencéphalie 


Réponse de M. Tédnnis. 


E. BUSCH (Copenhague). Traitement chirurgical de l épilepsie traumatique. 

L’auteur considére que les résultats tres encourageants obtenus par lui dans le tral 
tement chirurgical de lépilepsie traumatique dépendent a la fois de la nature hist 
lozique de la lésion et du délai existant entre le début des crises et linterventir 
1934 4 1939, 102 malades furent en effet traités pour épilepsie traumatique au Rigshos 
pitalet de Copenhague. La guérison fut obtenue dans 41 cas 

Projections de tableaux, schémas, radiographies et préparations anatomo-pal 
giques. 

Discussion : M. W. J. Mixter (Boston) est entiérement d’accord avec M. Busch 
quant 4 lintérét de cette thérapeutique. Il utilise d’autre part systematiq 
l’électroencéphalographie dans les cas d’épilepsie traumatique et attache une g 


valeur a cette méthede en tant que procédé de localisation 
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M.H. Olivecrona (Stockholm). 
M. W. Ténnis (Berlin). 
Réponse de M. Busch. 


De lartériographie de la carotide 


G. HAUSSLER (Hambourg-Eppendorf 
interne. 


D’aprées les expériences exéculées aver Dodring et Hammerli sur l’animal, auteur 
detyvitriiode de 


La substance est parfaitement 


stéarat-colloido disperst Degkwitz pour Varteriogra phic 
elimines 


ie malades porteurs de tumeurs cérebrales 
est 


Des lésions secondaires du cerveau ne s’observent pas si la technique 
il convient de faire 


dinjection 
wrecte. A cété d’une prise de vue anteroposterieure des stéréo- 


yhotogrammes lateraux 


Projections radio jraphiques 


RIECHERT (Francfort-sur-le-Mein). La phlébographie des vaisseaux cérébraux. 
prés avoir briévement indique la technique de la phlébographie, lauteur soulign: 
nportance de image veineuse pour le diagnostic specifique des tumeurs cerebrales 

t pour la mise en évidence de troubles circulatoires genéeraux du cerveau, L’étude des 

ages veineuses a faciliteé, dans certains cas, le diagnostic specilique d’un ne oplasiic 

meuré hesitant par Vartériographie seule. Dans des anévrysmes des artéres cérébrales 
la vitesse circulatoire ont pu étre démontrées phlébographiquement 


s alterations de 


Lors de tuméfactions cerebrales néeoplasiques circonscrites, avec alterations veineuses 
ébrales, constatables par ailleurs, le phlébogramme décelait en outre des signes par 
ition de la circulation veineuse 


uliers par hypertension cérébrale générale. La signifi 
rla mise en évidence de toute intumescence cérébrale est discutée a Vaide de selv 


is Veineux 
Pr lions radiographiques 


ERIK LYSHOLM (Stockholm). Ventriculographie dans les tumeurs sous 
tentorielles 


L’auteur rapporte les résultats obtenus par !a ventriculographie gazeus 
s verifies de tumeur sous-tentorielle 


Projections de lableaur et schémas 


n'a jamais rencontre de difficultés de dia- 


Discussion : M. E. Busch (Copenhague 


nostic de ces lésions par la pneumographie 


STEN LAGERGREN (Stockholm). Etudes ultérieures sur le blocage spinal au 
moyen de la « Duplographie 


L’auteur donne un court résumé de son travail paru en 1937 « Etudes concernant |e 


ocage spinal par enregistrement optique et avec considérations spéciales sur les varia 
ons de la pression respiratoire Environ 400 duplogrammes ont été examinés adift 
le domaine de la méthode, le rapport entre le blocage de Queckens 


ents points de vue 
es constatations hydrodynamiques lors 


tedt et le « blocage respiratoire d’ Antoni 

ermes nucléaires de disques intervertébraux et de tumeurs de la queue de cheval. enfin 
1 sensibilité de Venregistrement optique par comparaison avec lenquéte radiolo 
wique 


Projection des appareillages et des tracés obienus 


Discussion ; M. Schaltenbrand (Wirzbourg 
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Dans le blocage partiel on observe non seulement une ascension retardée mais souvent 
aussi une descente trés lente de la pression liquidienne. Si dans un tel cas le malade 
marché avant la ponction, la pression lombaire peut étre trouvée encore plus elever 
que la pression sous-occipitale pendant cette ponction ; la pression hydrostatique lon 
baire plus élevée en position debout ne se trouvant que lentement compensee en posi- 


tion couche 


W. J. GERMAN et MAX TAFFEL (New Haven). Réalisation chirurgicale d'une 
circulation intracranienne collatérale. Etude expérimentale 


La production chirurgicale d'une circulation collatérale intracranienne a été étude 
experimentalement chez le singe par la technique suivante : La face interne des muscles 
temporaux fut, apres scarification, appliquée au contact ducortex, privée de larachnoide 
au moven d'une large breche pratiquee dans los et la dure-meére. Par ailleurs, un déficit 
circulatoire intracranien fut etabli par des ligatures intéressant les deux carotides inter 
nes et les deux artéres vertebrales. Dans ces conditions des anastomoses ¢ apillaires ont 
pu étre mises en evidence entre la vas ularisation endo- et exocranienns inastlomoses 
capillaires constituées 4 travers un mince tissu de granulation unissant intimement 
muscles temporaux et le cortex mis nu. L’injection d’un colorant dans la carotide pr 
mitive fut nettement perceptible au niveau des grosses artéres corticales voisines de 


bréche osseuse ainsi que dans tous les vaisseaux du cercle de Willis. L’injection gagn 
la circulation cérébrale méme apres obliteration par agrafes des segments intracraniens 
des deux earotides internes et des deux vertébrales 

j 


Projections de schémas et de préparations analomiques 


Discussion : M. W. Ténnis (Berlin) demande si des crises épileptiques ont été obser- 


véees chez ces animaux d’experience 
M. G. Schaltenbrand (Wiirzburg 


M. W. G. German répond en soulignant Vintérét de la remarque de W. Tonnis, et 
considére, bien qu’elles n’aient point encore été observees, Péventualité de crises d’epi- 


lepsie comme possibles 


ARNE TORKILDSEN (Oslo). Nouvelle opération palliative dans les cas 


inopérables d’occlusion de l'aqueduc de Sylvius. 


L’intervention consiste en LVintroduction d’un appareillage permettant d’amenet 
directement le liquide céphalo-rachidien de la corne postérieure du ventricule lateral 
1 la cisterna magna. Dans les six cas ainsi traités le résultat fut satisfaisant et determina 
une disparition rapide de Phypertension intracranienne 


Projections de schémas et de radiographies 


Discussion ; M. W. J. Mixter (Boston) considére que le drainage force le long de 
l'aqueduec de Sylvius présente des dangers et des difficultés et ne donne généralement 
pas de résultats trés satisfaisants. | es drainages par voie antérieure sont également dan- 
gereux. Le procédé nouveau de Torkildsen apparait fort simple et trés séduisant 


M. A. Lindau (Lund). 


M. E. Busch (Copenhague) a lui-méme tenté dintervenir dans quelques cas de 
sclérose de l'aqueduc de Sylvius. Mais le procédé de Torkildsen semble trés intéressant 
surtout dans les cas absolument désespérés. 

Réponse de M. A. Torkildsen (Oslo). A également réalisé sa nouvelle tee hnique dans 


un cas de malformation congenitale probable de l’aqueduc de Sylvius. 
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M. J. MIXTER et J. S. BARR (Boston). Rupture des disques intervertébraux 
lombaires inférieurs (Communication présentée par M. Jefferson). 


La rupture du 4° ou du 5° disque intervertébral constitue une entite clinique bien 
de tine La rupture est generalement laterale et resulle de enucleation d'une portion 
du disque qui s’engage alors dans le canal rachidien. Cette portion peut étre nucleaire 
uu a la fois nucléaire et annulaire. La rupture s'accompagne généralement d'une com- 
pression de la 5° racine lombaire ou de la L'* sacree, mais d'autres racines peuvent ega- 
ement étre atteintes. La svmptomatologie assez constante se caracterise surtout par 
ine douleur sciatique avee scoliose, absence ce possibilite delevation du membre infe- 
rieur a angle droit, abolition du réflexe achilléen et augmentation des albumines rachi 


diennes. Le diagnostic est confirmé par radiographie aprés injection intrarachidienne 


d'un liquide de contraste. L’auteur expose la technique operatoire ainsi que les résultats 
obtenus 


Projections de lableaur, schémas el radiographies 


Discussion : M. Olivecrona. 


W. FREEMAN et J. W. WATTS Washington). Transformations intellectuelles 


et émotionnelles consécutives a la lobotomie préfrontale. 


L’étude attentive de soixante malades, porteurs de psychoses ou de névroses graves, 


ful faite avant et pres lobotomic prefrontale selon la methode de Moniz cette étude 
jui portait a fois sur lexamen clinique, analyse introspective et les tests psy holo- 
giques traduit une amelioration nettle tantau point de vue de letat de tension nerveuse, 


que de | apprehension de Vagitation et des obsessions. Les progres se poursuive nt dans 


es mois qui suivent operation, les sujets sont mieux adaptes socialement et plusieurs 
nt pu reprendre leurs occupations anterieures 


Projections radiographiques 


H. OLIVECRONA Stockholm). Traitement chirurgical des neurinomes 


de l acoustique. 


Les résultats obtenus dans la chirurgie des tumeurs de acoustique demeurent beau- 


oup moins satisfaisants que ceux fournis par lintervention sanglante dans les autres 
I I 


formes de tumeurs bénignes. L’auteur rend compte de ses propres statistiques, Dans les 


yperations radicales (soit 75 cas).la mortaliteé s'est abaissée de 26.3 , (de 1931 


2 a 1933 
i ll,l de 1937 4 1939). Au cours de ces deux derniéres années le facial put étre con- 


serve dans 65 des cas dans lesquels la tumeur fut totalement extirpeée 


Dans les tumeurs kystiques, il faut Lenter simplement d’enlever les fragments de tissu 


tumoral contenus dans les parois du kyste, puis cautériser. L’ablation compléte de la 


tumeur demeure le procédé de choix dans tous les autres ¢ as, lorsqu’elle est réalisable. 


Enfin lorsque la mobilisation du pdle inférieur de la tumeur rend compte de l’impossi- 


bilité d'une ablation totale ou si la conservation du facial est indispensable, lauteur 


conseille une ablation subtotale : un étroit pont de tissu tumoral est alors laissé en place, 
recouvrant le facialet la protubérance au niveau de l’émergence des VII° et VIII* paires. 
Projections cliniques. 


Discussion ;: M. McCraig (Rochester) souligne les difficultés opératoires rencon- 


trees au cours de lVablation de certaines de ces tumeurs, spécialement en raison des 


compressions exercées sur les régions correspondantes ducervelet et dela protuberance ; 
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| met en valeur tout lintérét de la communication de M. Olivecrona au point de vue de 





la chirurgie de ces tumeurs. 
M. W. Toénnis (Berlin) expose les détails de technique par lui mis en Ceuvre pour 


respecter le facial ainsi que ses résultats obtenus 


M. E. Busch (Copenhague) n'a eu que des résultats peu encourageants par la m 
thode d’extirpation, méthode qui, cependant, demeure la seule possible dans certains 
cas. L’opération radicale telle qu'elle est préconisée par M. Olivecrona apparait comm 


le proe edé de choix : chez un tiers des operes, le faci ila pu etre epargne 


W. TONNIS (Berlin). La topographie radiographique de la glande pinéale. 
MC KRAIG. Hypertension : Considérations sur son traitement chirurgical 
Film : La sympathectomie sous-diaphragmatique dans Uhypertension artérielle 


MIXTER Boston 


Film ex posant la lechnique opératoire de la hernie du nucleus pulposus 


Vue de 


pour 


la me 
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lie QUESTION 


ASPECTS NEUROLOGIQUES DES AVITAMINOSES SPE- 
CIALEMENT EN CE QU! CONCERNE LE SYSTEME 
NERVEUX PERIPHERIQUE. 


Séance du vendredi matin. 


Président : G. H. Monrap-Kroun (Oslo) ; Secrélaire : J. GC. Muncu- 


RAPPORTS 


\PERCU GENERAL SUR LES VITAMINES AUJOURD’HUI CONNUES, DONNEES 
\CTUELLES RELATIVES A LEUR COMPOSITION CHIMIOUI ET RESULTATS 
ES RECHERCHES EXPERIMENPALES EN Cl OUI CONCERNE LEUR IN- 


NCE SUR LE SYSTEME NERVEUX, 


E. MELLANBY (Londres). Aspects neurologiques des avitaminoses spéciale- 
ment en ce qui concerne le systéme nerveux périphérique 


j 


Rapport présenté par le P* G. H. Monrad-Krohn 


tude des avitaminoses et du systéme nerveux fut commencée dés 1896 ; les re 

es experimentales faites sur la polynévrite des poules et les investigations cli- 
jues sur le beri-béri de Thomme furent poursuivies simultanément et aboutirent a 
ion que la vitamine B1 posséde une action préventive et curative dans lune et 
tut le ces affections. Cliniquement, le réle curateur de la vilamine Bla également 

ite dans la polynévrite alcoolique, ainsi que, peut-étre, dans d’autres formes de 


polynevrite et de psychose de Korsakoff. Mais actuellement les progrés expérimentaux 


~ jules ne progressent plus paralle lement et la cause réelle de la symptomatologic 
pits | jue le mode d'action de la vitamine BI dans certaines affections n’apparaissent 
Clair ni 

\lors que précédemment on accordait une importance prédominante a l'avitaminose 


Bl dans la polynevrite des poules et dans le béri-beéri, certains tendent a coupsidérer la 
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carence en vitamine Bl, comme insuflisante en elle-méme pour déterminer les lesions 
polynévritiques. L’auteur rappelle les principaux faits qui viennent tendre « confirmer 
ces vues, spéecialement les observations de Prickett, Vedder et Clark, d’apres lesquel 
la possibilité d’une lesion centrale pourrait exister chez ies sujets porteurs d'une avit 
minose Bl. Il semble d’autre part que lon ait accordé 4 lavitaminose BL une vale 
trop grande et il devrait s’agir plus vraisemblablement d'une déficience combinee des 


Vitamines B1, A et de la riboflavine ; pareille hypothése trouve sa justification dans 


fait que les altérations dégéneératives des nerfs peripheriques peuvent etre empeéchees 
iu cours de lavitaminose BI si le regime administre demeure suflisamment riche ¢ 
vilamine A et en riboflavine. Les travaux de Wechsler et d’autres ont montre egal 
ment que ni l'avitaminose BL ni Valcool ne peuvent, chacun isolement, creer des alt 


rations nerveuses degeneratives ; mais ces dernieres peuvent étre realisees pat s* 
tion de ces deux facteurs. L’action curative de fortes doses de vilamine BI sur la pol 
névrite lorsque la consommation d’alcool est continuée, montre que Vactivite de la 


mine est considérablement amoindrie par lalcool soit en raison d'une diminutior 


pouvoir d’absorption du tube digestif, soit que Palcool ingere exige un apport plus 
de vitamine B1 dans lorganisme 

Pour ce qui est de la question de savoir comment la vilamine BL agit sur 
nerveux et comment son absence peut conduire une anomatlie de fonction 
toire est en avance sur la clinique ; alors que animal de laboratoire prive de vitat 
Bl guérit immédiatement aprés réadministration de celle-ci, Vaffection humaine 
se montre sensible 4 la therapeutique vitaminique BI est chronique et guerit en g 
lentement. De nombreuses recherches ont eté effectuées et doivent aboutir plus com] 
tement dans un avenir sans doute prochain, {1 demeure du moins acquis des 1 
nant qu’une carence en vilamine Bl empéche la fonetion nerveuse, surtout pa 
qu'elle perturbe Voxydation des hydrates de carbone, processus meétabo 


lequel le tissu nerveux est en étroite dépendance 


leide nicolinique 


Les récentes constatations démontrant laction de acide nicotinique comme facte 
empéchant le développement de la pellagre et d’autre part le fait non douteux qu 
pellagre est souvent mais non toujours associée 4 des lésions nerveuses centrales 
peripheriques, exigent que soit prise en consideration la possibilité pour Vacide nicot 
nique de jouer un réle dans la physiologie et la pathologie nerveuses. Actuellement, ces 
notions ne s'appuient sur aucune expérimentation et les résultats cliniques n’autorisent 
pas a aflirmer que la déficience en acide nicotinique puisse étre responsable d’alterations 


nerveuses degéeneératives. Néanmoins, différentes constatations méritent d’étre relenues 


Vilamine Bg 


D’aprés les travaux récents poursuivis par Chick, Macrae, Martin, sur des pores et 
par Fouts, Helmer, etc., sur des chiots, la carence en vitamine Bg parait importante pout 
le systeme nerveux. Chez ces animaux apparurent en effet des crises épileptiques qui 


disparurent aprés readministration de vitamine Bg 


Inhaemine substance anti-anémique du_ foie 


Bien que le développement d'une affection combinée systématisée de la mo ASSé 
ciee 2 une anémie pernicieuse ne puisse étre classé comme une avitaminose, les relations 


sont telles qu’elles méritent cependant d’étre soulignées 
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Vilamine A 


Lorsque de jeunes animaux sont soumis a4 un régime exempt de vilamine A et «ce 


roléne, il se développe une dégénérescence progressive du systéme nerveux central 


et peripherique En quelques mois des faisceaux meédullaires entiers peuvent pratique 


ment disparaitre ; dans le systeme nerveux central, par contre, la réaction névroglique 


est peu intense et il mexiste pas de modifications inflammatoires évidentes. Chez les 


nimaux en experience, c'est la portion afférente du systéme nerveux qui est spéciale 
ment atteinte et les alterations dégeéeneratives ont seulement été rencontrées nette 
ment au niveau des premier et second neurones ; dans quelques cas avanceés latteints 
lu troisiéme fut cependant constatee. Tous les nerfs afferents craniens 4 exception du 
iwue peuvent étre gravement atteints. Les nerfs craniens moteurs dans leur trajet 
lracranien sont generalement indemnes, quoique Vatteinte degenerative de la troisiéme 
paire ail été signalee. Des faits comparables se produisent au niveau des nerfs rachidiens, 
ll s'agit surtout de Vatteinte des fibres et tractus ascendants 
Les alterations degeéeneratives existent egalement au niveau des cellules nerveuses 
lies des racines dorsales et du ganglion de Gasser, cellules de la colonne de Clarke, 
iles de Purkinje, du noyau vestibulaire, ete. Parfois certaines anomalies purent 
tre constatees dans le noyau rouge, le mésencéphale, le noyau dentelé, le noyau de la 
troisieme pare 
Mais il importe surtout dattirer attention sur ce fait que des recherches minutieus¢ s 
ites au niveau du labyrinthe et de la S° paire de certains animaux en expérience mon 
lrerent quindependamment de la disparition des branches cochléaire et vestibulaire 
suditif il existait une importante proliferation osseuse a leur voisinage. Cette proli- 
ration apparail nettement comme responsable de la destruction des fibres nerveuscs 
Une telle constatation entraina une recherche systématique des proliférations osseuses 
wssibles a d’autres niveaux ; et les constatations faites autorisérent a conclure que les 
terations degeneratives des deuxiéme, cinquiéme et huitiéme paires sont toutes en 
rapport avee une hypertrophie osseuse de la base du crane. Cette derniére est atteints 
n totalite et Pepaississement des apophyses clinoides antérieures et postérieures com 
prime [hypophyse. Een outre, il existe également un certain degré d’hypertrophie des 
's frontal, parietal et occipital. Au niveau du rachis enfin, un certain degré d’hyper- 
trophie Osseuse peut étre aflirmeé dans les territoires correspondant aux points de péne- 
tration et d’émergence des racines : pareille constatation apporte une explication tres 
salisiaisante aux curieuses différences constatées entre les racines afférentes et effé 
rentes des animaux en expérience. Ces formations osseuses qui différent histclogique- 
ment du tissu osseux normal s’observent également au niveau des cétes et autres os 
mgs. Toutes les manifestations cliniques et anatomo-pathologiques apparaissent plus 
intenises chez le jeune que chez ladulte, et chez ce dernier les lésions, quoique moins 
marquees, exigent plus de temps pour se constituer 
Bien que lhypothése d'une hypertrophie osseuse apparaisse séduisante, plusieurs 
pots demeurent inexpliqués et ces constatations cliniques el expérimentales ne peu- 
Vent étre considérées que comme un premier stade dans la connaissance de l’avitami- 
hose A 


RIQUIER G. C.) (!’avia). Sur les manifestacions cliniques et anatomiques du 
Soi-disant béribéri expérimental des pigeons et l effet de Ja vitamine B, 


Parmi les questions concernant les avitaminoses par rapport au systeme nerveux, 


‘auteur se limite 4 celles qui ont trait au défaut du constituant B,. I berne la discussion 
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aux problémes qui ont fait objet de ses propres recherches ou de celles de ses collabora 


teurs. Ainsi il expose avant toul la symptomatologie et les b: 





es anatomo-pathologiques 


du soi-disant béribéri des poules. ll souligne d’emblée la fausse tendance moderne qui 


consiste *® vouloir substituer la notion d'une affection plutot diffuse du systéme nerveux 


au tableau classique de la polynévrile établi par Eijkmann sur les gallinacés nourris 


de riz poli ou de régimes privés i facteur LB, : la maladie qui se développe chez kk 
pigeon prive dans son alimentation du facteur B, présente bien les parlicularités clini 
ques et anatomo-pathologiques d’u polynéevrite. Loauteur considére qu'il existe w 


rapport direct entre la quantite de nourriture avilaminique et la rapidite d’apparition et 


evolution de la maladie. ll insiste sur la précocité des troubles de Vinnervation motries 
qui se mantfestent deja 4 jours avant Vapparition d'une symptomatologie neurolo- 
gique évidente, ainsi que sur la nécessité dinterpréter les accés «vestibulaire » ou « céré- 
belleux provoqu en general par irritation, comme des phéenomenes consécutifs a wu 
etat defectueux du labyrinthe non acoustique. Du point de vue histo-pathologiqu 
examen des nerfs periphériques montre des lésions de la gaine myélinique, il ne rével 
pas @altlerations hislologiques des organes internes ni du systé¢me nerveux central. Mém 
lorsque le processus predomine i niveau des Lerriloires nerveux extremes il atteint 
presque toujours la totalitée du systeme peripheérique total. Lorsque la maladie est enti 

rement constitus il n’eNisle cependant pas de modifications constantes des centres, et 
quand elles existent elles sont toujo simon prononceées que celles des nerfs periph 

riques. En soulignant les discordane relatives : Vinterprétation clinique et anatom 

pathologique du béribéri experimental, Vauteur critique les interprétations patty 
geniques apporlees par des auteurs Irancaise el americains dans des travaux recents 

l.a polynévrile des oiseaux aurait en réalilé une origine toxique et c’est une pertur 
hation du métabolisme d hydrates de carbone qui produirait un element tonxique 


susceptible dag ur les trone nerve 


P; lions hislologiques et ! 
, 
B 
Les AVITAMINOSES MALADIES DUES NOTAMMENT, MAIS NON EXCLUSIVE- 
MENT \ LA CARENCE VITAMINIOUE EN CLINIOUE NEUROLOGIQUE PAR 


RAPPORT A LA POLYNEVRITI 


I. S. WECHSLER (New Yo! De létiologie et de l'anatomo-pathologie de la 
polynévrite polyneuropathie) avec remarques concernant le traitement et 


la dégénération neurale générale 


Les plus récentes acquisilions cliniques et expérimentales dans les différentes poly 


névrites plaident en faveur d'une revision compléte de la question Le terme méme de 


polyneviite apparail impropre dans de nombreux cas auteur considére également 


que les cas de névrite vraie sont relativement rares el que la plupart d’entre eux ne 


sont pas de nature inflammatoire mais degencrative et appartiennent au groupe des 


neuropathies périphériques ; il estime enfin que, pour les cas considérés comme relevant 
d’une cause spécifique, arsenic, diabéte, ale ool, ele un autre facteur doit étre souvent 
incrimine sinon toujours, savoir Pavilaminose. 


Le terme de polynévrite est fréquemment employé de maniére impropre. II ne devralt 
en réalité trouver son utilisation que dans les cas ot la nature inflammatoire est clin- 


quement déecelable et peut étre vérifiée histologiquement. Le plus souvent il s’agit de 
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dégénération et non d’inflammation. Ceci est vrai pour toutes les atteintes par avita- 
minose des nerfs périphériques. Il est certain que l’alcool, le plomb, l’oxyde de carbone, 
le diabéte, larsenic, la toxine diphtérique, ete., ne déterminent pas une inflammation 
des nerfs. Bien plus, nombre de ces facteurs quand ils intéressent le systéme nerveux 


central, peuvent entrainer des myélopathies et des encéphalopathies, toutes atteintes* 


apparaissant bien différentes de linflammation des nerfs périphériques. Ainsi le terme 
de polyneuropathie pourrait étre appliqué aux cas les plus nombreux et d’étiologies di- 
verses dans lesquels existe un processus dégéneratil lui de polynevrite serait reserve 


exclusivement aux formes relevant d'une cause inflammatoire 


Il est reconnu que la vitamine B, antinévritique ou que tout le complexe B inter 


vient dans le bériberi, la pellagre ia polyneuropathie ico que et la plupart des neu 
ropathies dans lesquetles lavitaminose semble jouer un rdle. Mais il est probal ‘ 
perimentalement, que la déficience en vitamir \ puisse causer également des dégwéne 


rations nerveuses. Ilest d’autre part possible que labsence de vitamines C et D entrain 


des alterations dégeneratives des nerfs péeripheriques ¢ i " e. | S ¢ ns 
plaide le fait que leur présence protege le systéme nerveux contre certains poisons 
jui deviennent nocifs en leur absenes 

Le traitement des polyneuropathies, en plus du traitement meédir general et physi 
thera pique des manifestations aigués et chroniques, cor tk | Ve r toute avitat 
lose au supprimer les agents nuisibles et idminist les quantiteés de vilamine ap 
prices, a la fois par Vole buccale et intraveir S Act llement ta preparation eri 


tallisée B, est la plus active. L’acide nicotinique est pour ainsi dire peci 


vlossite et la stomatite de la pell gre, el ilest tres tif dans les encép opathies leoc 
ques aigués. Mais les autres vitamines, soit dan limentat ». soit sous for: yee 
tree, ne doivent pas élre meconnues. En raison 1 ed i reversibilite d troubles 
verveux, tout au moins leur début. un traitement immediat L energique est neces 

saire ; celui-ci pour étre efficace doit étre longtemps prolong nombre d’unites j 
nitustrees cha jue jour doit excedet 1 dose theorique et étre p porlionnes wu rwids 


lu"malade 


C.C. UNGLEY Neweastle upon Tyne). Le déficit nutritif et le systéme nerveux 
périphérique : aspects cliniques avec références sp4ciales sur le r5le de la 
vitamine B, 


Rapport présenté | PG. HM I 
lL auteur s'est propose partir de 36 ca le polvnevrite erlet rhe ile 
tun trouble de la nutrition en tant que use direcle ou prédisposante de la lés ne 
veuse. Dans nombre de ces cas l'avitaminose B, paraissait en cause et semblait secon- 
faire a des troubles gastro-intestinaus Paleoolisme ou a ce vomissements de la gros 


sesse. La polyneévrits chez ces sujets ressemblait au béribéri. Le plus souvent, une insul 
lsance alimentaire ne semble pas pouvoir suffir re la polwneévrits ez un individu 
fonctionnement gastro-intestinal normal et c'est pourquoi Vavitaminose By apparait 
comme devant étre conditionnée par état anormal du tube dig if. Souvent existaient 
autres signes ¢ liniques évidents de de em | itamine B, décelable dans le san 
ttait abaissée et son excrétion trés diminuée. Le traitement Vilaminique supprima | 
‘ignes cardio-vasculaires et autres troubles et contribua souvent & la guérison 1 pol 
nevrite 

A peu d’exceptions pres, Vavitaminose By ne semble pas interve fans la nevrite 
labelique la néevrite goutteuse, la paralysie saturnine. la polynévrite diphtérique, la 


nevrite hypertrophique récurrentiell les polynévriles d’étiologic inexpliquée avec aug- 
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mentation des albumines liquidiennes. Nombre de ces cas différaient du béribéri par 
la localisation des paralysies, V-hyperalbuminorachie plus marquée, ete. Les signes Cun. 


déficience de la nutrition faisaient généralement défaut. Gertains d’entre les malades 


excretaient aulant de vilamine B, que les sujets de contrdle, d'autres moins. Mais 


cuune excretion normale semble exclure toute ceficience, un abaissement de ces 
leurs ne permet pas d’affirmet que la polynévrite soit nécessairement dur une 
minose. Ainsi les Cas Lesles par la methode de Schopfer n'ont montre aucune déficier 


de vitamine B, décelable dans le sang 
Chez certains autres malades, le réle dune déficience «ks i nutrition ne peut éty 

precise Dans l’'anémie pernicieuse, la polynevrite est apparue dans un cas Comme cau 

par une carence en vitamine By consécutive des troubles gastro-intestinaus loan 


autre en rapport possible avee une infection par virus 


Projections cliniques el graphiqu 


EXAMEN CRITIQUE DU TRAITEMENT PAR LES VITAMINES EN NEUROLOGI 
CLINICUI 


H. P. STUBBE TEGLBJCRG Pianalund). Traitement des troubles nerveux 
par les vitamines. Examen critique du traitement par les vitamines en neuro 
logie clinique 


Le traitement vitaminique des troubles du neurone peripherique appa ! 
lozie comme une conquete importante mais les sulitats obtet s sont rT e trop} 
ce its pour autoriser un jugement detinitif. L°appreciation meme de ces S ts d 
non seulement étre basée sur Vadministration ce i Vilamine mais sur la val 
gime alimentaire simultanement suivi. Loimportance des vitamines, surtout de la t 
mine B, sur Vensemble du svstéme nerveux central est indeniable, mais heure actue 


seul le traitement des troubles du systéme nerveux péeripherique repose sur 
experimental stu flisant pour permettre de conelure. Ainsi dans tous les cas cliniq 
nevropathie peripherique le traitement vitaminique devrait étre Lente, quelle que s 
Petiologik 

Le fonctionnement gastro-intestinal a une importance de premier plan ! te 


sation dans lorganisme de la vilamine B administree par voie buecale, s 


raison de la phosphorvlation st produts int au nivenu des paurois 2 istrig { 
niles et qui semble nécessaire pour Vutilisation de la vilamine B. I ras meu 
des troubles fonctionnels du tractus gastro-intestinal ine déficience en vilamine | 
d‘termine souvent des avitaminoses secondaires, specialement iVilaminose ¢ 
qui exige done un apport supplémentaire de toutes les vilamines. Parmi les 161 
connus du complexe vitaminique B, ce sont le facteur By et Vacide nieotinique qu 
ont une action therapeutique. Louction de la vilamine By synthetique est identique 
celle dela vilamine By, naturelle. Loorganisme a besoin chaque jour de | > mulligran 
mes de vilamine B, (par voie buceale , mais il exige des doses de cing a diy is p 
«levees au cours de la grossess¢ de Vallaitement, de la tievre. de Phiyvperthyvroidisn 
aitres elats pathologiques. L’eflicacité est maxima par voie intraveineust ees 
moindre en injection sous-cutance et diminue encore par voie digestive. L’injection 
trarachidienne peut étre dangereuse. La vilamine B, apparail done comme une thet 


peutlique particuliérement active ; administrée en exces elle ne determine aucune 


tion cliniquement décelable. Elle est indiquée aux stades aigus de tous les cas de ne 
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pathie et doit étre administrée 4 fortes doses par voie parentérale dans toutes les formes 
graves ; on lui adjoindra lensemble du complexe B dans le but d’éviter d'autres avita 
minoses B 

Attendu que l’action de B, est intimement liée au métabolisme des hydrates de car 
pone, l'alimentation doit toujours étre surveillée au cours du traitement et a ce titre 
les régimes alimentaires hospitaliers mériteraient une révision. Ainsi chez les sujets 
porteurs de troubles du systéme nerveux péripheéerique, la nourriture doit surtout con 
sister en pain complet, épinards, muffs, foie, etec., avec, indépendamment des injections 
parentérales de préparations synthétiques B,, adjonction dans les cas graves de pre 
parations spéciales de la vitamine B, 

Mais il convient surtout de retenir que la prophylaxie de lavitaminose B est plus 
importante encore que la thérapeutique, attendu que les lésions susceptibles d’atteindre 


le systéme nerveux central peuvent étre parfois definitives, en dépit du traitement 


Communications 


JACQUES DAGNELIE (Bruxelles). Contribution expérimentale a létude des 
polynévrites dG origine mixte, carentielle et toxique. 


A des poules Leghorn », de 15 4 18 mois, pesant environ 1.500 g.), se nourrissant 
spontanément de blé, mais recevant en outre une dose quotidienne importante de levure 
de biére (capsule de gelatine contenant | g. 25 de levure en poudre, dont lg. équivaut 

»g. de levure fraiche), auteur a donnée chaque jour, per os, une dose de triorthocrésyl- 
phosphate rOCP). Ila choisi des doses quotidiennes de ce toxique semblables 4 celles 
établies par Smith, Fngel et Stohlman 

l’auteur a pu constater que, pour lintoxication cumulative 4 la plus forte dose 
employee (dix milligrammes par kilogramme-animal), il obtenait une polynévrite présen- 
tant un déclanchement plus tardif, une évolution moins grave et unesurvie plus longue, 
que ne Vavaient décrit Smith et ses collaborateurs ; de plus, la dose totale ingérée avant 
d@’arriver 4 un état grave était, dans son expérience, beaucoup plus considérable (dose 
totale par kilo 0 g. GOO ; survic 62 jours). Dans les mémes conditions expérimentales 
une dose quotidienne de cing milligrammes par kg., administrée pendant plus de quatre 
mois, ne lui a donné qu'une symptomatologie fruste 4 lextréme, alors que Smith avail 
obtenu pour cette méme dose quotidienne et dans un délai plus court une symptomato- 
logie assez severe 


ll a paru logique 4 auteur d’attribuer la différence entre 


es résultats de Smith et 
les siens 4 intervention du complexe vitaminique contenu dans la levure de biére (vi 
tamines du groupe B). 

L’auteur a contrélé cette facon de voir par une expérience cruciale. [La mis en obser 
vation un lot de poules (Leghorn, du méme élevage et environ du méme poids) ; il les 
a nourries avec le mélange de graines utilisé par Smith de facgon a se rapprocher le plus 
possible des conditions expérimentales de cet auteur ; de plus il a alimenté les oiseaux 
par gavage (ration quotidienne constante il rendait ainsi constants deux facteurs, 

savoir : 1° apport en vitamine B des cuticules des graines ; 2° apport en hydrates 
de carbons 

Deux poules (a et a’) recurent chaque jour une dose de levure de biére en poudre 
1 g. 25) et une dose (10 mmg. par kilog.) de TOCP. 

Deux poules (b et 6’) recurent chaque jour une dose de levure de biére, mais pas de 
roce 

Deux poules (¢ et c’) recurent une dose de TOCP, mais pas de levure de biére. 


28 * 
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Une poule d ne recut ni levure ni TOCP. 

Les poules b, b’ et d ne présentérent pas de signes de polynévrite 

Les poules c et c’ virent commencer toutes deux leur polynévrite franche dés le 
19¢ jour ; leur polynévrite évolua vite et fut d’emblée grave; la poule c’ ne put plus 
que se trainer quelque peu sur les talons dés le 24° jour, et fut au 34° jour dans un 
état tel qu'il fallut la sacrifier pour ne pas compromettre I’étude histologique ; la poule 
c ne put plus que se trainer quelque peu sur les talons dés le 30¢ jour, mais sa survie 
fut. plus longue 

Au contraire, la poule a ne commenca sa polyneéevrilte qu'au 29° jour et la poule a’ 
au 31° jour ; évolution de ces deux polynévrites fut beaucoup plus lente que celle des 


poules ¢ etc’ ; en effet, la poule a put marcher avec vivaciteé, sur les pattes dressées 


jusqu’au 50° jour, et la poule a’ jusqu’au 57° jour 


Cette expérience démontrait que les animaux ¢ et c’, mis dans les mémes conditions 
que ceux de Smith, faisaient une polynévrite dans un temps voisin de celui déerit par 
Smith ; elle mettait en outre en évidence une différence trés notable, pour une méme 


intoxication cumulative, entre les polynévrites des animaux au régime ordinaire 


c’) et celles des animaux abondamment dotés de complexe vitaminique B (a et. @ 
L’auteur a également cherché 4 se rendre compte du comportement, vis-i-vis 


de Vintoxication au TOCP, d’animaux réellement mis ensubearence du complexe B 


lla tout d’abord réalisé chez la poule (Leghorn) une ecarence totale (gavage au ré- 


gime RS 12 de Randoin et Simonnet ila ainsi obtenu un syndrome de LE yekman aigu 
typique, létal dans des délais assez constants (18, 20, 20, 21 et 31 jours 

Il a ensuite recherche la dose minima d’aneurine injectable par 24 heures nécessaires 
i une poule Leghorn de 1.500 g. et denviron 15 mois, pour survivre longtemps (deux 


mois et plus) sans manifester de signes de polynévrite, souvent en présentant un 


assez mauvais ¢lat general et en maigrissant (malgré le gavage constant bien qu'il 
paraisse exister des facteurs variables individuels, la dose nécessaire s'est révelée 


étre environ | /16° de milligramme 

Ces experiences preliminaires é¢tant réealisees, il a donne a des poules, gavees de facon 
constante au régime RS 12 et recevant par voie parentérale une dose quotidienne de 
] /16¢ de milligramme d’aneurine, des doses névritogénes de TOCP (dix milligrammes par 
kilo animal comme dans les experiences conduites avec une alimentation aux graines): 
ces animaux ont développé des polynévrites netltement différentes du syndrome de 
Eyckmann, ayant les caractéres de la polynévrite au TOCP, mais évoluant précocement 


et gravement (état letal pour Pune au 28° jour, pour autre au 36° jour) ; au contraire 
une poule temoin, observee dans les mémes conditions expérimentales, sauf qu'elle r 
cevail chaque jour | /2mmg. d’aneurine par voie parentérale, a fail une polyneévrite 
chronique, plus tardive, plus lente et donnant une survie plus longue (au dela de 
SU jours), 

En conclusion, il semble done nécessaire de considérer Vaction possible de deux 
facteurs ¢tiologiques combinés comme cause d'une polynévrite subecarencés subea- 
rence vitaminique et intoxication 


Projection @un film 


JEAN LHERMITTE, DE AJURIAGUERRA «i GARNIER /!’aris), Avitaminose 
et lésions du systéme nerveux 
Travail présenté par te P® Barré 
I. Les auteurs rappellent leurs précédentes constatations sur les lésions cérebr les 
du béribéri expérimental provoqué par ingestion de riz poli chez les poules deésinte 


gration des cellules corticales et hyperplasie névroglique. 
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Il. Ils étudient ensuite Vinfluence des déséquilibres alimentaires sur la sensibilité des 
centres nerveuNX aux intoxications, et spécialement 4 l'alcoolisme. Chez lanimal, la 
mise a un régime de carence provoque l‘apparition rapide et précoce de lésions profondes 
des cellules ganglionnaires de la moelle et ducerveau. Aucontraire, Vinstitution d'un 
régime alimentaire varié permet une résistance trés notable «a Vintoxication alcoolique. 

Chez les animaux soumis 4 un régime de carence, Vinjection de vitamine B, a déter- 
mine une résistance « Vintonication. 

Itt. Les auteurs ont étudié la neurolymphomatose des gallinaces, Cette épizootie est 
bien de nature infectieuse, mais elle s’accompagne de symptomes qui traduisent une 
earence en Vitamine B,. Cette avitaminose relative ne peul que favoriser le développe- 
ment de la maladie et trouve son origine dans des troubles digestifs (diarrhée profuse 


qui marquent la période initiale de cette alfeetion 


H. BERSOT (Le Landeron) et V. DEMOLE (13) '\c). Perméabilité méningée aux 
vitamines B, et C 


Chez le chien et chez VThomme les vitamines hydroselubles By, et C, administrees 6 
haute dose par voie orale ou sous-cutanée, ne pen? trent pas dans le liquide céphalo 
rachidien. Introduites dans le liquide méme_ elles passent dans le sang et sont elimineées 


par les urine 


F. BALDI sienne). Recherches cliniques et expérimentales sur l action de la 
vitamine B,;. 


L’auteur a expérimenté la vitamine B, 4 la dose de 500 25,000 unites internationales 
lous les jours ou Lous les deux jours, avant tout par voie sous-cutanee et intraveineuse 
lans les affections suivantes : polvnevrite névrite sciatique et faciale ; névralgie du 
rijumeau et névralgie sciatique ; maladie de Friedreich (1 cas) ; sclérose disséminé: 
yeas : psychose (uncas de psychose puerperale et deux de confusion mentale aigué 

Les résultats les plus favorables ont été obtenus dans les cas de polyneévrite, puis 
lans ceux de névralgie et de néevrite. Ils furent assez satisfaisants dans le cas de sclérose 
disséminée, mais nuls dans la maladie de Friedreich 

La vilamine B, a été employee a titre expérimental sur des rats blanes, soit  isole 
nent, soil conjointement 4 Vacétate de tallium. Les experiences ont porte sur deux 
yroupes d’animaux 

1° Un groupe a été soumis aux injections sous-cutanées d'une solution d’acétate de 
tallium a 1 i la dose de 1 ce. par jour, correspondant 4 1 mmg., de sel. 

Le deuxiéme a recu journellement, en plus de cette méme quantité de tallium, par 
voile sous-cutanée, 333 unites internationales de vitamine By. 

Les résultats furent les suivants 

|. Les animaux des deux groupes ont montreé, a un certain moment, une augmenta- 
tion de poids plus rapide pour le groupe traite a Vacétate de tallium et vitamine B,, 
quelle ne Petait pour le groupe traite seulement par le tallium 

Il. La mort des animaux est survenue 4 des époques différentes, c’est-a-dire (contrai- 
rement 4 toute prévision) dans la 15° journée pour le premier groupe et dans la 20° jour 
ee pour le deuxiéme groupe 

\insi, le traitement par la vitamine B, retarde les phénomeénes de intoxication chez 
es animaux soumis a Vaction du tallium, mais produit, d’autre part, aprés une période 
le resistance augmentée, une régression rapide suivie de mort 

Du point de vue clinique, on ne posséde pas, jusqu’s présent, de méthode simple, efi 
ice el pratique de dosage exact et la dose employée peut par conséquent étre insufli 


sunte et done inactive ou bien excessive et eventue llement dangereuse 
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S. B. REFSUM Oslo). Survenue de la polynévrite 4 Oslo avant et au cours de 
lére des vitamines 

Les comparaisons entre le total des cas de polyneévrite observes entre 1896 et 1938 ne 

permettent pas de conclure : une diminution de fréquence de Vaffection depuis Pére 


des vitamines. D’une maniére générale la maladie demeure assez rare en Norveége 


Tom DOUGLAS SPIES (Cincinnati). L’action des vitamines hydrosolubles sur 
la névrite périphérique. 

Les recherches failes sur cent sujets porteurs de névrite périphérique ont montri 
que ladministration de cristaux de vitamine synthétique By ou de carboXylase syn- 
thétique est suivie d’une sédation rapide des douleurs. Elles montrent également que, 
la vitamine B, (thiamine, aneurine, catatorulin) présente une activité préventive contre 


je béribéri & l'inverse de acide nicotinique et de la riboflavine 


Leo ALEXANDER (boston). Béribéri et polio-encéphalite hémorragique de 
Wernicke. Etude expérimentale. 


La polio-encéphalite hemorragique de Wernicke peut étre provoquée avec une cons- 
tance extréme en tant que complication du béribéri si lon administre aux pigeons priveés 
de vilamine B, des doses compensatrices excessives d’autres vilamines (A, Bo, C, D 
Dans le cas d’une suppression complete des vitamines le béribéri, au contraire, se com 
plique rarement de lésions du type Wernicke. La maladie de Wernicke ne peut étre pro- 
duite chez des pigeons qui absorbent de la vitamine B, cristallisée (thiamine quoique 
recevant depuis au moins six mois les autres vitamines en quantités insuffisantes. Ces 
observations autorisent i admettre que la vitamine B, posséde, outre ses proprié 
antinevritiques, une action antiangiodégénérative susceptible de s’exercer avec des 
doses plus minimes que celles nécessaires + Vaction antinévritique. 

L’administration de hautes doses de vitamine A. Bs, C ou D dans la ecarence vitami- 
nique By, ¢léve probablement les besoins de Vorganisme en vitamine B,, et Vangio-dégé 


nération se manifeste peu aprés le début de la dégenération neuronale 


M. Monrad-Krohn 


Le P® Monrad-Krohn, en remerciant les rapporteurs, souligne certains points de leurs 
rapports ; en particulier la découverte de Mellanby de la néoformation osseuse causée 
par la carence en vitamine A et qui entraine des dégénérations nerveuses secondaires 
par pression mécanique sur des points vulneérables 

Le réle important des fonctions gastro-intestinales dans l'activation des vitamines 
doit mériter également une attention toute spéciale, comme l’exposait M. Stubbe Teglb- 
jerg dans son rapport 

Dans les conclusions que M. Riquier expose 4 la fin de son mémoire, un des points 
les plus importants consiste bien dans cette constatation que dans la carence en vita- 
mine B le développement des troubles qui en découlent est en proportion directe avet 
la quantité de nourriture privée de vitamines qui se trouve ingérée. Conclusions en 
parfait accord avec les vues de Cowgill et Jeffersen. 

M. Wechsler a lui-méme dans son rapport souligné toute la valeur de l’expérience 
cruciale de Strauss montrant que des cas de polynévrite alcoolique ont pu guérir lorsque 


traités par la vilamine B, les injections d’extrait de foie, une alimentation correctement 
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équilibrée riche également en vitamine A, ceci méme lorsque absorption de boissons 
ilcooliques Mest pas supprimée 

En raison méme de quelq abus qui ont pu étre faits de Vemploi de la vitamine B, 
lans certains cas, le travail de M. Ungley, de par les indications qu'il apporte pour 
établir Pétiologie de la déficience en vitamine B, sur le terrain clinique, présente le plus 
vif interet 

Le P? Monrad-Krohn remercie également les auteurs des communications faites au 


uurs de sa presidence 


Seance du rendredi apres-midt 


Président « H. Atsorv Riney {New York) ; Seerélaire : G. WK. Srurv 


H.E.SETTERFIELD (Ohio). Effets quantitatifs de la déficience en vitamine A 
sur les nerfs rachidiens et sur les ganglions du rat blanc 


La numeration des cellules ganglionnaires des 2¢, 3° et 4° ganglions lombaires a ete 
iite sur les Coupes sériées de onze rats blanes. Sur le total des 34 ganglions, 24 apparte- 
vient 2 des animaun privés de vitamine A, 102 des rats normaux. Les altérations 
nstatées au niveau des ganglions d’animaun carenceés portaient# la fois surla struc- 
ie et lenombre des cellules. De telles lésions expliquent amplement la perte de sen- 
sibilité au tact et a la douleur, comme les modilications analogues survenant au niveau 
tes cellules motrices médullaires justifient la perte du tonus, du controle moteur et de 
latrophie survenant dans ces cas. Ces constatations corroborent les constatations ante- 


ures faites par Vauteur au niveau des fibres des nerfs rachidiens 


V. DEMOLE }3:/«). Syndromes neuromusculaires précoces et tardifs 
apparaissant chez les rats atteints d’avitaminose E. 


L/avitaminose E du jeune rat provoque Papparilion precoce dun syndrome neuro- 
wsculaire grave, a evolution rapide, souvent mortel, qui survient peu avant le sevrage. 
lavitaminese E du rat adulte provoque Vapparition tardive dun syndrome neuromus- 
laire progressif avee dystrophie lente. Chez le jeune rat, Vatrophie musculatre est 
lorigine myogene, elle est neurogene chez le rat adults 

Cette communication saccompagne dun film intitulée : syndromes neuro-muscuiaires 
fe rats atleints @avitaminose E. Tl montre les analogies et les differences des svndromes 


Uromuseulaires qui apparaissent chez les jeunes rats et tes rats adulles carenceés 


AXEL RINGSTED Copenhague) el LARUS EINARSSON Aarhu-). Remarques 
cliniques relatives aux troubles neurologi«ues des rats adultes A régime privé 
de vitamine E 


Les auteurs déerivent certains troubles neuropathiques observes chez des rats prives 
Vilamine EE. Dans un premier stade la marche devient incoordonnée, puis plus Lard 
imimal se deplace, les pattes légérement éeartlées, la fourrure s’amineit et une atrophic 
table du train postérieur apparait. Dans une deuxiéme période les troubles de la mar 
preeedemment constatés saggravent, la fourrure devient de moins en moins épaisse 
itrophie musculaire augmente. I] semble exister de | hyperesthesie et del hypoalgesie 


Au troisiéme stade, le train posteéerieur traine sur le sol, La marche est grotesque, latro- 
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phie musculaire extreme il existe une large alopecie symetrique sur les pattes et 

tronc. Entin la quatriéme phas caraclérise par une impotence absolue : animal est 

pattes ef queue dans une altitude itanxique Les membres anteérieurs 
} 


en decubitus lateral 
st extreme. Lohyperest he 


peuvent etre parfois atteints. L’atrophie musculaire ¢ sie 
Vhypoalgesie sont plus marquees. A noter Vinsidiosite at léebut le ces syvmptomes 
chez le rat adulte. leur progression lente et leur absence d’évolution mortelle, les ani 
mau se neurrissan iologie de ces manifestations est discutec 


LARUS EINARSON Aarhus) «|! AXEL RINGSTED = Copenhagu Lésions 


neuromusculaires chez les rats adultes atteints d avitaminose E chronique 


rvees chez les rats adultes prives de vitamine I 


‘SSlOnS Theuronlusctliaires 


Les 
sont chronologiquement les sui 
2° Degeneration et atrophie des muscles 


/ racines corsales et des cor 


intes 1° Degeneration des 


lutrain poste 





dons postérieurs de la moelle. 2 
rieur aboutissant # des modifications étroitement comparables a celles de Vatrophie mus 
culaire progressive. 3° Degenérescence et disparition des cellules des cornes anter 
el des tibres des racines ventrales. 1° A la derniére periods inconstant legeneration 
les fibres du faisceau pyramida 

Le processus debute au niveau de la région meédullaire lombo-sacrée et dans les mus 
les adducteurs de la cuisse el s étend progressivement. Or nstate une degenerescence 
les gaines mecullaires et des aNone le la sclerose el de la désintégration des cellul 
nerveuses, enfin une dégeneration et une atrophie des fibt musculaires 

is historiques concernant ta vil vit | 


Suivent quelques consideration 


Altérations dégéneératives du systeme nerveux 


M.F. NORGAARD Copenhagu 
central apres extirpation pyloro-duodénale chez les chiens et les porcs 


Loauteur a pu constater chez ces animau les dégeneérescence ellulaires, myell 
regu inst que des reactions gliales et isCulaires, enfin certaines alterations cdewe 
svinpathiques I] precise | furee, la Lopographt ‘ 


lives des elements cellulaires 
Lion de ces allerations ainsi que leurs relations a les modalites operatotres 


Discussion d ensemble 


liscule le rapport de M Riquier qui, au poin 


M. Donnagyio Bologn 


Lomio-patlhologiq ue rappligue la methode «le 
suffita donner de faux aspects patl vidgues. I] il encore reel her les siol 
face plus initial. Tl faut, @aceord avee M. Barr’, recherches ventualité de t bles 
entrausn dans les troubles des avilaminoss 
M. Bandier (Copenhague). La question du traitement par les vitamines d 

lions neurologiques comporte deux problemes: te LL importe de bien connaitre les symp 
t ries imaprbaalele un trout i metabolisme ces vilamiines et, parmi le vaste group 
des malades accusant un elal de nervosite, des parestheésies lewér de Vasthent 
Ll insomnis nssocies des Lroubles gastro-intestinaux, Uhypovitaminose Bo peut etre 
frequemiment ineriming -° Du point de vue therapeutique perience et la ¢ 

! eparations natureiles plutot que synthetiqu 


hique plaident entaveur del emplo des py 
sur le réle particuli¢rement important du tractus 


M. Ask-Upmarx (Luni) insist 


vustro-intestinal dans la question ce la déficience vilaminiqu 


reprenant avee EXblad les experiences ce 
hez | cobavi 1 pu 


M. Wohlfart stockholm), 


une atrophie musculaire progressive ¢ 


Pappenheimer entrainant 
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constater, contrairement aux auteurs precedents, Vexistence de lésions marquées dans 


{ae a 
tes et | » substance grise de la moelle epiniére ; les alterations musculaires sont secondaires i la 


nimal est déegenération des cornes anterieures ; I substance blanche reste indemne Cette atrophic 


nterieurs musculaire reléve peut-¢tre d'une hypovitaminose E. Aussi depuis six mois auteur a-t-il 
t) 
Lilest¢ } } 


,dministré de la vitamine E dans des cas de sclérose latérale amyotrophique et d’atro 


mptomes phie musculaire progressive par lésion du neurone périphérique 


M. Wohlfart dépose une communication de M. Mindus Stockhom) intitulee : kludces 
lisculee 
sur la relation entre TVexistence de Vacide nicotinique 


i seeretion py lorique et les 


fonctions hépatiques dans les psychoses 


Lésions 

Lique M. Demole Bale presente lifférentes remarques : | AM Riquier, iT oppose ses 
propres constatations faites chez les rats carencés : glycémie normale et sensibilité exa 

ee gérée 4 Vinsuline. Par ailleurs la schémati-ation des régimes carences complexes est tou 

pence, jours délicate : on doit se demander si certains régimes polycarences (A B (:) me 

| oo mportaient pas une délicience en vitamine E susceptible dexpliquer les troubles neu 

te mus 


omusculaires primitivement attribues > une hypovitaminose A, B ou ¢ 
erreures 





2» AM. Friedmann il répond n’avoir jamais observé d incidents lors de tadminists 


ration 
tion de vitamines dans le liquide céphalo-rachidien 
\ M. Einarson, i! apporte quelques reserves, les lesions décriles par lui n’ayant él 
es Ins . 
mstatees qu apres des carences tres prolonges Ss (jusqu vVingt mois): ce plus, des le 


escence 

, sions périphériques, musculaires surtout, sont probables, etant donné la constatation de 

cellules 
roubles du metabolisme de la creatine 


Conclusions 
orveux M. Henry Alsop Riley 


syip 


roup 





SEANCE ADMINISTRATIVE 


A Tissue de la séance de vendredi matin, LAssembléee décide que le quatrieme Con. 


grés neurologique international aura lieu a Paris en 1943 


RECEPTIONS ET FETES 


Le Comité d’organisation du Congres de Copenhague avail ménageé aux congressistes 
membres actifs et associés, des réceptions multiples, dont certaines somptueuses. 

La veille méme de ouverture du Congres, une réception offerte par les Neurologistes 
danois avait lieu dans les salons du Restaurant Nimb. Le lundi, souper de gala a | Hotel 


de Ville de Copenhague, offert par la municipalite. \llocution du Bourgmestre des Hé- 
pitaux Pilius Hansen et du D° Gordon Holmes. I.e mercredi, journée libre de travaux, 
excursion dans le nord du seeland, lunch, puis visite des chateaux de Kronborg et de 
banquet ofticiel du Congres, preside par le P- Viggo ¢ hristiansen. 


Frederiksborg. le 
line série de discours y furent pronon- 


eut lieu le jeudi 24 aodt au Palais Odd-Fellow 
cés par MM. J. Frandsen, Directeur de la Santé publique, Viggo Christiansen, Vette 
, 


Riley, Baudouin et Mme Mixter 
armi les tr’s nombreuses invitations privées plus spécialement reservées aux mene 
au cours desquelles furent visités le Musee National, lag 


bres associes, citons celles 
Porcelaines de Copenhague 


Glyptothéque, la Manufacture royale «i 
Hl. MoLLaRret 


Le Gérant : J. CAROUJAT. 
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